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Vorwort. 

Kaum 12 Jahre sind verflossen, seit Unverricht die ersten Falle 
von »familiarer Myoklonie» beschrieb. Wahrend dieses Zeitraumes 
hat sich in vielen Landern ein lebhaftes Interesse fiir diese und 
damit vervvandte Krankheiten kund gegeben. Uber 50 Falle von 
dieser, der schwersten Myoklonieform, Unverricht's familiarer Myo- 
klonie oder Myoklonus-Epilepsie, wie sie Clark & Prout recht 
bezeichnend genannt haben, sind bereits in der Litteratur be- 
schrieben. 

Da ich die Gelegenheit gehabt habe, in einem schwedischen 
Geschlechte eine grosse Anzahl Falle von dieser Krankheit in den 
verschiedenen Stadien anzutreffen, so habe ich gemeint, dass es 
an der Zeit sei, diese klinisch recht leicht abgrenzbare Krankheit 
monographisch ausfiihrlicher zu bearbeiten. 

Es erscheint am geeignetsten, Clark & Prout's Terminus 
Myoklonus-Epilepsie anzuwenden, doch die Bezeichnung progressiv 
hinzuzufiigen, um einen kiirzen und zugleich bezeichnenden Namen 
fur dieses eigentiimliche Krankheitsbild zu erhalten. Unverricht's 
Benennung familiare Myoklonie erscheint mir darum nicht geeignet, 
weil es sich gezeigt hat, dass Myoklonieformen von einem andern 
Typus bisweilen familiar auftreten. Mehrere Forscher haben die 
Bezeichnung: » Unverricht's Myoklonie* angewandt und da von 
ware nur Gutes zu sagen, wenn dieser Name allgemeine Aner- 



n 

kennung gefunden hatte, was jedoch nicht der Fall zu sein scheint 
in Italien, England und Amerika, wo andere Namen gebrauch- 
lich sind. 

Die in der Arbeit angefuhrten, von anderen Autoren entnom- 
menen Krankheiten sind im allgemeinen ziemlich verkiirzt. 

Upsala, im Juli 1903. 

Der Verf, 
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Orientierende Uebersicht iiber die Myoklonie in 

weitester Bedeutung. 

Im Jahre 1881 beschrieb Friedreich (65) eine Krankheit, 
die er Paramyoklonus multiplex nannte. 

Das Wesentliche des Krankheitsbildes fasst er auf folgende 
Weise zusammen: 

»Es handelt sich um klonische Krampfe in einer Anzahl sym- 
Tnetrischer Muskeln der oberen und unteren Extremitaten, welche narh 
einem heftigen Schrecken entstanden, nach mehrjahriger Dauer auf- 
fallend rasch zur Heilung gelangten, im Schlafe und wahrend will- 
kUrlicher Bewegungen cessierten ^) und die grobe motorische Kraft, 
sowie die Koordination in keiner Weise beeintrachtigten. BezUglich 
ihrer Ernahrung, sowie ihrer direkten mechanischen und elektrischen 
Erregbarkeit entsprechen die afficierten Muskeln den normalen Ver- 
haltnissen, wahrend bei vollkommener Integritat der sensiblen Sphare 
eine erhohte Reflexerregbarkeit derselben bei auf die aussere Haut 
angebrachten Reizen, sowie eine eminente Steigerung der Patellar- 
sehnenreflexe hervortrat.» 

Diese Arbeit gab wahrend der darauf folgenden Jahre den 

Impuls zu einer ganzen Reihe von Publikationen, in denen mehr 

Oder weniger ahnliche Falle beschrieben wurden. SeeligmCller 

{190 u. 191) hat den Namen Myoklonie vorgeschlagen, der spater 

recht allgemein angewandt worden ist. Gegenwartig sind einige 

Hundert Myokloniefalle in der Litteratur bekannt. 



^) Nachdem Pat. in der Klinik mittels Elektricitat behandelt worden war, 
verschwanden die Zuckungen, und er wurde als gesund entlassen. Kurz darauf 
stelhen sie sich indes wieder ein. Schultze (185) verfolgte den Fall bis zum 
Tode des Patienten. Die Zuckungen verschwanden nicht mehr. Die genaue 
makro- und mikroskopische Untersuchung des Gehirnes und Riickenmarkes, die 
1888 von Schultze gemacht wurde, ergab ein durchaus negatives Resuhat. 

Lundbi'ry, H. I 



Bedeutendere Arbeiten auf diesem Gebiete haben heraus- 
gegeben: Vanlair {216), Unverricht (213 u. 214), Weiss (225), 

SCHULTZE (185— 188), LuNDBORG(iI5 — 120), RaBOT ( 1 67), MURRI 

(145 u. 146), ScHUPFER (183), Patella (155) und Clark & 
Prout (38). 

Aus alien diesen Untersuchungen geht, wie mir scheint, 
deutlich hervor, dass die Myoklonie keine einheitliche Krankheit 
ist, sondern dass sie meist symptomatisch oder als Komplikation 
in einer Menge von Nerven- und Geisteskrankheiten verschiedener 
Art auftritt. Eine kleinere Anzahl der beschriebenen Falle stimmt 
indes mit Friedreich's Paramyoklonus multiplex nahezu iiberein, 
und diese konnen, auch wenn sie keine gemeinsame Atiologie 
haben, zu einer klinischen Form Myoklonia simplex sive essenti- 
alis sive Myoklonus multiplex zusammengefiihrt werden. Eine 
solche Form hat nach meinem Dafiirhalten ebenso grosse Existenz- 
berechtigung als z. B. die Tetanie. 

Eine besondere Stellung nehmen die Falle ein, wo die Myo- 
klonie mit der Epilepsie zusammen auftritt. Die Myoklonie zeigt 
verschiedenen Krankheiten (Neurosen und Psy chosen) gegeniiber 
eine selbstandigere Stellung als zur Epilepsie. Die Symptome 
dieser beiden Krankheiten sind gleichsam in einander verwoben, 
Zur deutlicheren Erklarung dessen, was ich meine, sei es mir 
gestattet, ein Bild aus der Chemie zu nehmen. Dort sprechen wir 
davon, dass zvvei Stoffe entweder ganz einfach mit einander ver- 
mischt werden, oder eine (chemische) Verbindung eingehen konnen. 
Auf dieselbe Weise kann man auf dem Gebiete der Nosologie 
sagen, dass zwei Krankheiten teils gemischt sind, d. h. koinci- 
dieren, teils eine intime klinische Verbindung eingegangen sind. 
Epilepsie kann mit anderen Krankheiten, z. B. chronischer pro- 
gressiver Chorea koincidieren ; in diesen Fallen entstehen und ent- 
wickeln sich die beiden Krankheiten unabhangig von einander. 
Mit der Myoklonie dagegen ist es eine intime Verbindung. Es 
erscheint mir deshalb rich tig, dass die epileptische Myoklonie oder 
Myoklonus-Epilepsie, was vielleicht ein kiirzerer und geeigneterer 
Name ist, den Clark & Prout (38) zuerst anwandten, eine selb- 



standigere Stellung einnehmen und nicht mit der symptomatischen 
Myoklonie verwechselt vverden darf. Die Myoklonus-Epilepsie tritt 
unter zwei Formen auf: 

Unverricht's Typus und Rabot's Typus. 

Unverricht berichtete 1891 in seiner wertvollen Monographic 
(die Myoklonie) Uber 5 Geschwister, welche ein ganz gleichartiges Krank- 
heitsbild darboten. Er brachte es in Beziehung ziim FRiEDREiCH'schen 
Paramyoklonus multiplex. Die 5 Falle zeichneten sich dadiirch aus, 
dass hereditare Belastung fehlte (der Vater neigte nur zum Potus). 
Im Alter zwischen 6 und 13 Jahren traten nachtliche epileptische 
Anfalle und einige Jahre nach Beginn derselben kontinuierliche mo- 
torische Reizerscheinungen auf. Diese letzteren bestanden in klo- 
nischen Zuckungen, die sich als blitzartig, wie auf elektrische Reizung 
charakterisierten. Befallen wurden ftlr gewohnlich nicht synergisch zu- 
sammenwirkende Muskelgruppen, sondern meist einzelne Muskeln oder 
MuskelbUndel, was zur Folge hatte, dass haufig jeder lokomotorische 
Effekt ausblieb. Andererseits fehlten aber auch nicht bei Steigerung 
der Krankheitssymptome ausgesprochene Bewegungen. Frei blieben 
nur die Augenmuskeln. Die Zuckungen waren arhythmisch, nicht syn- 
chron auf beiden Korperhalften und horten im Schlafe meist auf. 
VVillensanstrengungen verminderten, psychische Erregungen Steigerten 
die Muskelunruhe. Die Patienten hatten gute und schlechte Tage. 
Wahrend der letzteren waren die Zuckungen sehr ausgepragt. In 
diesen Tagen kamen epileptische Anfalle. Muskelkraft, Sensibilitat 
und Reflexe waren normal. Die Aetiologie der Krankheit war nur 
in einer kongenitalen Anlage zu suchen. Die Prognose quoad vale- 
tudinem schlecht. 

Unverricht beschrieb einige Jahre spater unter dem Namen: 
familiare Myoklonie drei vollstandig analoge Falle, die zu einer 
anderen Familie gehorten. 

Wahrend meiner Forschungen innerhalb eines weit verbrei- 
teten degenerierten Geschlechtes in Schweden habeich(ii6) nicht 
weniger als 18 solche Falle in 10 verschiedenen Familien ange- 
troffen. Die Kranken befanden sich in alien moglichen Stadien 
vom 12 jahrigen Kinde bis zur /ojahrigen Frau, die 60 Jahre an 
ihrer Krankheit gelitten hatte. Ich wies darauf hin, dass die Krank- 
heit offenbar grosse Geneigtheit zeigte, auf degenerativer Basis 
(familiar) aufzutreten, dass sie einen langsam fortschreitenden Ver- 
lauf hatte und dass sich allmahlich Intelligenzstorungen (Dementia) 
immer deutlicher zu erkennen gaben. Auch in meinen Fallen war 
eine deutliche Periodicitat im Auftreten der Symptome zu bemerken. 



Rabot beschrieb im Jahre 1899 Falle von Myoklonus-Epi- 
lepsie, welche von dem UNVERRlCHTschen Typ wesentlich ab- 
wichen. Dieselben zeigen sich sporadisch (nicht familiar). Diese 
Form scheint nicht so ausgesprochen degenerativ zu sein. Sie be- 
ginnt nicht in so jungen Jahren und schreitet auch im Laufe der Jahre 
nicht wesentlich fort. Die myoklonischen Zuckungen erscheinen 
(nicht selten in Accessen) nur kiirzere Zeit vor oder nach den 
Anfallen. Danach sind die Kranken langere oder kiirzere Zeit, 
eJnige Tage bis einige Wochen, frei von Zuckungen. Rabot wie 
verschiedene andere Forscher nach ihm stellten diese beiden ver- 
schiedenen Typen zusammen. Dies erscheint mir indes nicht 
richtig; es wird ganz gewiss notig, die Myoklonus-Epilepsie in zwei 
Formen zu sondern, namlich i) die progressive (cyklische) Form, 
Unverricht's familiarer Typ, 2) die sporadische intermittente 
Form, Rabot's Typ, obwohl auch verschiedene Ubergangsformen 
zwischen den beiden Typen in der Litteratur vorkommen. 

Meine Auffassung in der Myokloniefrage ist also die, dass 
wir zu unterscheiden haben: 

i) Myoklonia symptomatica; 

2) Myoklonia simplex s. essentialis s. Myoklonus multiplex; 

3) Myoklonus-Epilepsia (Myoklonia epileptica), die 2 Formen 

enthalt : 

a) die progressive (cyklische) Form, Unverricht's famiH- 
arer Typus; 

b) die intermittente (sporadische) Form, Rabot's Typus. 

Ausserdem giebt es noch einige verhaltnismassig wenig be- 
kannte Krankheitsformen, welche der Myoklonie wahrscheinlich 
sehr nahe stehen. Als solche sind zu bezeichnen: Chorea elec- 
trica (Henoch-Bergeron), nicht zu verwechseln mit DuBiNl's 
Chorea, Chorea fibrillaris (Morvan) wie Myokymie o. Muskelwogen 
(Schultze). 

Die Chorea electrica beschreibt Henoch in der 7. Auflage 
seines Lehrbuches auf folgende Weise: 

»Es treten nur von Zeit zu Zeit blitzartige Zuckungen besonders 
in den Muskeln des Nackens und der Schultern (Sterno-cleido-mastoidei, 



Levatores anguli scapulae, Pectorales, Cucullares) aber auch in anderen 
Theilen auf, welche mit den diirch einen massigen Inductionsstrom 
erregten die grossten Aehnlichkeit haben, in der Regel auch nur 
schwach und so schnell vorlibergehend sind, dass bisweilen eine auf- 
merksame Beobachtung dazu gehort, um sie Uberhatipt zu sehen. Im 
ganzen verfUge ich Uber mindestens 30 solcher Falle, die sowohl bei 
Knaben wie bei Madchen, sammtlich ira Alter zwischen 9 und 15 
Jahren vorkamen. Bei entblOsstem Korper kann man das rasche 
Zucken der einzelnen Muskeln besonders deutlich sehen und fuhlen, 
und die herausgestreckte Zunge zeigt bisweilen ahnliche wurmformige 
Bewegungen wie bei der gewohnlichen Chorea. Jede Zuckung dauert 
nur einen Augenblick; die Intervalle aber sind sehr verschieden, mit- 
unter vergehen nur einige Secunden bis zum Eintritt der nachsten, in 
anderen Fallen mehrere Minuteh, besonders wenn die Aufmerksamkeit 
der Patienten anderweit in Anspruch genommen wird. Dabei ist 
die Sprache ungestort, ebenso Schreiben, Nahen u. s. w. ungehindert. 
wenn diese Actionen nicht gerade durch Zuckungen des Armes unter- 
brochen werden. Die eine Halfte der Korpers ist mitunter starker 
befallen als die andere; bei einem 15-jahr. Madchen beschrankten 
sich die Zuckungen nur auf die rechte K5rper- und Gesichtshalfte und 
wiederholten sich so haufig, dass sie das Schreiben und Arbeiten mit 
der rechten Hand beeintrachtigten. Dabei blieb die Motilitat vollkommen 
normal, und auch andere Krankheitserscheinungen fehlten, abgesehen 
von einer zuweilen beobachteten Unregelmassigkeit der Herzaction, 
In einem Falle dauerten die Zuckungen, obwohl schwacher und sel- 
tener, auch wahrend des Schlafes fort, in alien Ubrigen trat voUige 
Pause wie bei Chorea ein. Bei einem 10 jahr. Knaben, dessen ganzer 
Korper durch blitzartige Zuckungen erschuttert wurde, wahrend der 
Kopf fast verschont blieb, erfolgte zugleich mit jedem convulsivischea 
Ruck eine krampf hafte Inspiration, welche auf Theilnahme des Zwerch- 
felles, vielleicht auch der Glottis hindeutete, wahrend ein 12-jahr. 
Madchen wahrend der Zuckungen sehr haufig ein oder ein paar unarti- 
kulirte Tone aussliess (Stimmkrampf). Die psychische Energie war 
nie beeintrachtigt, ebenso wenig die Sprache, welche hochstens im 
Moment der Erschutterungen unterbrochen wurde. » 

Maladie des tics convulsifs (Gilles de la Tourette) nimmt eine 
selbstandigere Stellung ein. Tic convulsif und Chorea chronica 
progressiva (Huntington) scheinen mir von der Myoklonie leichter 
zu unterscheiden zu sein. Indes mag doch bemerkt sein, dass die 
Grenzen zvvischen diesen verschiedenen Krankheiten gar manchmal 
ganz unbestimmt sind, da es nicht selten atypische Falle giebt, 
welche den Ubergang zwischen den Krankheiten der einen oder 
andern Art vermitteln. 



Verschiedene Ansichten fiber das Wesen 

der Myoklonie. 

In dieser wichtigen Frage sind die Ansichten noch sehr ge- 
teilt. Friedreich (65) nahm an, dass die Ganglienzellen in den 
vorderen Hornern des Riickenmarkes sich in einem Reizungs- 
zustande befanden. Dieser Ansicht haben sich sehr viele Forscher 
angeschlossen. Als erster unter ihnen sei Unverricht {213) er- 
wahnt. Derselbe hebt als Hauptmoment fiir die spinale Hypo- 
these hervor, dass bei Myoklonie immer isolierte Muskeln von den 
Krampfen befallen seien und nie physiologisch zusammenwirkende 
Muskelgruppen ; bei einer Reizung des Riickenmarks soUen nun 
immer erstere, bei einer Reizung des Gehirns (speziell der Gehirn- 
rinde) letztere zur Kontraktion kommen. Unverricht sagt weiter, 
wir fiihren seine eigenen Worte an: »Bei einer spinalen Genese 
der Krankheit wiirden wir die Symmetrie der Affektion leicht ver- 
standlich fin den, und wir wiirden es auch begreifen, dass gewisse 
Muskelgruppen mit Vorliebe von den Storungen heimgesucht wer- 
den, da die Erfahrungen iiber die spinalen Amyotrophien uns 
lehren, dass fast dieselben Muskelgruppen auch von atrophischen 
Prozessen bevorzugt werden, deren Lokalisation in den grauen 
Vorderhornern kaum noch bezweifelt werden kann». 

»Die Beteiligung von Hirnnerven an dem Prozesse erheischt 
keine andere Erklarung. Die Kerne derselben sind physiologisch 
auf gleiche Stuf? zu stellen mit den grauen Vordersaulen des 
Riickenmarkes, und wenn sie auch nicht immer in derselben Reihe 
erkranken, in welcher sie in der Medulla oblongata angeordnet 
sind, so sehen wir- ein ahnliches Verhalten ja auch bei den von 
spinalen Nerven versorgten Muskeln. Schon von Friedreich 
wurde betont, dass nur gewisse Muskeln der oberen und unteren 
Extremitaten krankhaft afficiert waren, und durch spatere Beob- 
achter ist bestatigt worden, dass, wenn auch die Krankheit haufig 
grossere Kreise schlagt, dennoch einzelne Muskeln intensiver heim- 



gesucht werden. Die Kerne der ini FRlEDREicn'schen Falle er- 
griffenen Muskeln liegen im Riickenmark nicht nebeneinander, und 
das Ueberspringen des Prozesses auf einzelne Kerne der Medulla 
oblongata mit Umgebung anderer hat deshalb durchaus nichts 
Befremdendes.» 

Uber das Wesen der Myoklonus-Epilepsie schreibt Unver- 
RICHT (in seiner Monographie S. ^^\. »Es bleibt dem gegeniiber 
nichts iibrig, als die Annahme, dass der Erregungszustand, welcher 
2u spinalen Krampfen unter dem Bilde der Myoklonie fuhrt, unter 
Umstanden auf motorische Gebiete hoherer Ordnung iiberspringen 
kann, oder dass, wie es in unseren und analogen Fallen zu sein 
scheint, eine primare Erregung der Hirnrinde sich in epileptischen 
Anfallen aussert, um spater von pathologischen Erregungszustanden 
der spinalen Gangliengruppen unter dem Bilde der Myoklonie ge- 
folgt zu sein.» 

Eine ahnliche Auffassung hat GowERS ^) in Bezug auf Falle 
von »Myoklonus multiplex » in Verbindung mit Epilepsie. 

TuRTSCHANiNOW (2 1 2), Unverricht's ehemaliger Assistent, 
ist auf experimentellen Wege zu derselben Ansicht wie UNVf:R- 
RICHT gekommen. Dieser rief durch Karbolsaureinjektionen bei 

I 

Tieren Muskelzuckungen hervor, welche den myoklonischen »tau- 
schend ahnlich» waren, so wie er sie bei Unverricht's Patienten 
hat auftreten sehen. Durch eine Menge verschiedener Versuche 
hat er nachvveisen konnen, dass das Riickenmark den Anstoss zu 
diesen Muskelzuckungen gegeben hat. 

Vanlair (216) hat eine andere »Spinal-Hypothese» aufge- 
stellt, welche darauf auslauft, dass die Myoklonie reflektorisch 
durch eine gesteigerte Erregbarkeit sensitiver Zellen in folge peri- 
pherischer Reizung zu stande komme. Dieser Forscher schreibt 
namlich (Des myoclonies rythmiques. Revue de medecine. 1889, 
S. 139): »Au lieu dune sorte d'automatisme special lie lui-meme 
a une surexcitabilite morbide des elements moteurs, il convient 
done plutot d'admettre que la cause intime du myoclonus reside 
dans une impressionnabilite excessive des cellules sensitives, deve- 

') W. R. Gowers: Epilepisie. Deutsche Ausgabe von Dr. M.Weiss, 1902. S. 215. 
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loppee ou tout au moins actionnee par des excitations peripheric 
ques.» 

In Vanlair's Fussstapfen ist HOMI^N (92) gegangen, indem 
er bei der Demonstration eines Paramyoklonus-Falles in der fin- 
nischen Arztegesellschaft iiber das Wesen der Krankheit folgendes 
sagt: »Der Paramyoklonus multiplex ist wahrscheinlich von einer 
erhohten Irritabilitat der spinalen, inklusive bulbaren Reflexcentra 
abhangig (wobei jedoch ein gewisser cerebraler Einfluss nicht aus- 
zuschliessen ist). Hierbei scheinen die Reflexcentra der verschie- 
denen Muskeln eine gewisse individuelle Selbstandigkeit jedes fiir 
sich zu zeigen, so dass eine Reizung eines Centrums der einzelnen 
Muskeln mehr oder weniger unabhangig von dem Centrum der 
iibrigen Muskeln geschehen kann, dagegen in einem gewissea 
Zusammenhang mit dem Centrum des symmetrischen Muskels steht. » 

»Was diese erhohte Irritabilitat anbetrifFt, so findet sich diese 
vielleicht bei Paramyoklonus, gegen die allgemeine Annahme, mehr 
in dem sensiblen Teile des Reflexapparates, resp. in den sensitiven 
Zellen, als in den motorischen Zellen, in Uebereinstimmung mit 
der von Vanlair hauptsachlich auf Grund seiner Experimente 
ausgesprochenen Ansicht. Hierfiir scheint zu sprechen, dass Chlo- 
ral und Cocain eine so hervortretende Wirkung ausiibten, wahrend 
dagegen Hyoscin, das nach Erb hauptsachlich auf gewisse mo- 
torische Reizerscheinungen wirkt, und von dem <iuch ich einen 
giinstigen palliativen Einfluss bei Paralysis agitans, bisweilen auch 
bei gewohnlicher Chorea gesehen, die Zuckungen eher erhohte als 
verminderte. » 

POPOW {164) hat die Hypothese aufgestellt, dass die Myo- 
klonie eine idiopathische Muskelkrankheit sei. Die Griinde, auf 
welche er sich stiitzt, sind indes sehr unsicher und iiberdies wenig 
plausibel. Mir wissentlich hat diese Ansicht keinen vveiteren An- 
schluss gefunden. 

Dass die Myoklonie cerebralen Ursprunges ist, ist eine Hypo- 
these, welche viele Anhanger gefunden hat. Unter diesen seien 
erwahnt: RuBiNO (178), Minkowski (135), Grawitz (71), Weiss 
(225), Seppilli (193 — 195), Levy (112), Krewer (100), O. Gaupp 



(6;), Bechterew {7—S\ Murri (145 — 146), Lambranzi (104), 
Patella (155), Mannini (122—123), Massolongo (129 — 130) u. a. 

Gaupp (67) hat sich zum Sprachrohr fiir seine Ansicht und 
die der friiheren Forscher gemacht, wenn er als Stiitze dafur fol- 
gende Grijnde anfiihrt: 

»i. Die myoklonischen Zuckungen werden durch psychische 
Vorgange erheblich beeinflusst, indem sie bei Erregung und Beob- 
achtung des Kranken sich verstarken, andererseits unter dem 
Einfluss des Willens bei aktiven Bewegungen abzunehmen oder 
sogar zu verschwinden pflegen. Dies lasst sich am ehesten da- 
durch erklaren, dass wir dasjenige Organ als erkrankt annehmen, 
wo die funktionellen Muskelbevvegungen ihren centralen Sitz haben. 

2. Die Beteiligung der vom Facialis versorgten Muskeln in 
mehr als der Halfte, sowie des Hypoglossus in etwa einem Viertel 
der Falle neben Krampfen in der iibrigen Muskulatur spricht dafiir, 
dass die Erkrankung dort lokalisiert ist, wo die Centren der Be- 
wegung der Gesichtsmuskulatur und der Zunge mit denen der 
Muskulatur des Rumpfes und der Extremitaten bei einander liegen, 
was in der Gehirnrinde in der Gegend der Centralwindungen der 
Fall ist. 

3. In 5 Fallen sind die Krampfe nur halbseitig aufgetreten. 
Eine Erklarung derselben durch eine Erkrankung des Riicken- 
marks erscheint hier sehr unwahrscheinlich, da man sonst in alien 
5 Fallen eine ganz asymmetrische Erkrankung nur einer Riicken- 
markshalfte, speziell einer Vordersaule annehmen miisste. 

4. Bei einer anatomisch nachweisbaren Erkrankung der 
Gehirnrinde, bei der progressiven Paralyse der Irren, kommen 
symptomatisch den myoklonischen vollstandig gleichartige Krampfe 
vor, worauf Grawitz besonders aufmerksam gemacht hat.» 

Die Schlussfolgerung im letzten Punkte besonders scheint mir 
keine eigentliche Beweiskraft zu besitzen, trotzdem verschiedene her- 
vorragende Forscher sich derselben bedient haben. Nahezu aus 
demselben Grunde konnte man darauf schliessen, dass eine Tabes 
dorsalis, die nicht selten eine Dementia paralytica kompliciert, auch 
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auf einer Lasion der Hirnrinde beruhe, was vvohl kein Forscher 
anerkennen will. 

Grossere Stiitze erhalt die cerebrale Hypothese durch die in 
der letzten Zeit gemachten pathologisch-anatomischen Unter- 
suchungen von MuRRi (145 — 149) und Patella (155), welche bei 
Myokloniefallen pathologisch-anatomische Veranderungen in der 
Zona rolandica (nicht im Riickenmark) gefunden haben. 

SCHULTZE (185) dagegen, welcher eine genaue anatomische 
Untersuchung von Friedreich's Fall gemacht hat, konnte im 
Nervensystem keine wesentlichen Veranderungen konstatieren. 

Hunt (93) hat vor nicht langer Zeit eine sorgfaltige Unter- 
suchung des Gehirnes und Riickenmarkes von einem Kranken, der 
an Myoklonie gelitten hatte, vorgenommen und ein vollig negatives 
Resultat erhalten. 

Uber die pathologische Anatomic der Myoklonus-Epilepsie 
werde ich spater sprechen. 

LuGARO {114) hat auf Veranlassung eines Falles von Myo- 
klonie in Verbindung mit Epilepsie einen wertvoUen Beitrag zum 
Verstandnis des Wesens derjenigen Krankheiten geliefert, welche 
mit chronischen Muskelkontraktionen verbunden sind. Sie setzen 
eine abnorme Reaktion, » einen neuroklonischen Zustand» bei den 
motorischen Ganglienzellen des centralen Nervensystemes voraus. 
Ein solcher Zustand kann auf mehrere verschiedene Weisen ent- 
stehen, teils kahn er auf kongenitaler Anlage beruhen, wie z. B. 
bei einem Fall von. familiarer Myoklonie, teils kann er ein Zeichen 
von einer speziellen dynamischen Veranderung sein, gebunden an 
eine Neurose, wie Neurasthenic, Hysteric und Epilepsie, teils ab- 
hangig von abnormen, in die Korperokonomie eingefiihrten Stoffen, 
wie in Fallen, welche die Tabes, Sclerosis multiplex u. s. w. be- 
gleiten. Die Myoklonie ist also nach LUGARO als ein elementeres 
Symptom zu betrachten. LuGARO sagt weiter: »Wenn sich die 
Myoklonie in fibrillaren Kontraktionen einzelner Muskelbundel zu 
erkennen giebt, wie im Tremor fibrillaris der Neurastheniker, in 
der Chorea fibrillaris, in Friedreich's reinem Paramyoklonus mul- 
tiplex, so ist sie als Symptom des neuroklonischen Zustandes bei 
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den motorischen Protoneuronen, bei den Ganglienzellen in der 
Cornua anteriora zu suchen, welche auf einzelne Muskelbiindel 
Einfluss haben. Wenn die Myoklonie koordinierte Muskelgruppen 
befallt, wie bei der Chorea electrica, den Tics vulgares, so han- 
delt es sich um einen neuroklonischen Zustand motorischer Ele- 
mente zweiter Ordnung, der subkortikalen. Wenn dagegen die 
klonischen Bewegungen den Charakter von wirkliphen Handlungen 
tragen wie bei der Maladie des tics, so sind sie das Ziechen eines 
neuroklonischen Zustandes bei den hochsten psychomotorischen 
Elementen. — Ich (LuGARO) glaube, dass zum Schluss die Bemer- 
kung angebracht ist, dass ein neuroklonischer Zustand nicht aus- 
schliesslich auf dem motorischen Gebiete vorkommt, sondern auch 
in der sensitiven und associativen Sphare, wo die hoheren psy- 
chischen Funktionen ihre innewohnende Energie heftig und zur 
Unzeit entladen konnen. Das myoklonische Phanomen lasst sich 
in eine mehr umfassendere Klasse neuroklonischer Phanomene ein- 
rangieren, wo es sich an der Seite von impulsiven Akten, fixen 
Ideen und Hallucinationen befindet.» 

Ich selbst habe (115 — 120) in meinen Arbeiten die Ansicht 
ausgesprochen, dass die Myoklonie eine exogene oder endogene 
Intoxikationskrankheit, meist letzteres, sei. Ich halte namlich dafur, 
dass diese Krankheit von veranderter Blutbeschaffenheit zusam- 
men mit einer vererbten biochemischen Labilitat gewisser Neuro- 
gruppen bedingt ist. Eine ahnliche Auflfassung haben in den 
letzten Jahren auch Rabot (167), ScHUPFER (183), Clark & Prout 
(38) ausgesprochen. 

Mit Hilfe einer solchen Hypothese kann rnan die einander 
widersprechenden Ansichten hinsichtlich des Wesens der Krank- 
heit leichter vereinigen, denn es liegt naturlich kein Hindernis vor, 
dass nicht ein toxisches Agens, es mag nun von aussen kommen 
oder im Korper selbst erzeugt werden, im centralen Nerven system 
auf Zellen verschiedener Art erregend wirken kann. Dies ist 
sogar das wahrscheinlichste bei schwereren Fallen von Myoklonus- 
Epilepsie. 
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Als Stiitze fur die Intoxikationshypothese habe ich ange- 
fiihrt, dass 

i) die Myoklonie gem mit Krankheiten zusammen auftritt, 
vvelche (nach vielen Forschem) auf einem pathologischen 
StoflFwechsel oder direkter Infektion beruhen, wie z. B. Epi- 
lepsie, Dementia paralytica, Tabes dorsalis, Delirium acutum. 
Dementia praecox u. s. w. 

2) die Myoklonie eine gewisse Analogic mit Krankheiten zeigt, 
welche auf Infektion oder Intoxikation beruhen, z. B. mit 
Tetanus, Tetanie, Strychninvergiftung, Lyssa. 

3) myoklonische Zuckungen experimentell auf verschiedene Wei- 
sen durch Vergiftung mit z. B. Karbolsaure, Kampher etc. 
hervorgerufen werden konnen. 

Wagner (222) hat im Jahre 1896 eine Ansicht ausgesprochen^ 
welche in derselben Richtung geht. Er betonte namlich im An- 
schluss an V. SOLDXERS Demonstration eines Myoklonie-Falles im 
Verein fiir Psychiatrie und Neurologie in Wien, dass bei experi- 
mentellen Krampfen, wie sie sich bei Tieren nach Schild- 
driisenexstirpationen entwickeln, der Charakter derselben wie in 
V. SoLDNERS Fall sei. Man konnte deshalb bei myoklonischen 
Krampfen, sagt Wagner, auch an die Schilddriise als Ausgangs- 
punkt derselben denken. Bei einer Patientin in Wagners Praxis 
waren ganz ahnliche Krampfe auf Thyreoidin zuriickgegangen. 

Auch ich (116, 120) habe auf teilweise anderer Basis eine 
solche Hypothese betreffend die Pathogenese der Myoklonus- 
Epilepsie aufgestellt. 

Ganz kiirzlich hat Dana (46) in New-York iiber einen Myo- 
kloniefall berichtet, den er eine Reihe von Jahren beobachtet hat. 
Die Krankheit dieses Patienten hatte zufolge eines Abscesses der 
Gl. thyreoidea begonnen. 

Ich kann hier nicht unterlassen, betreffend das Wesen der 
Myoklonus-Epilepsie die Schlussfolgerung, zu welcher Clark & 
Prout (38) in ihrer jiingst erschienenen gewissenhaften Arbeit 
gekommen sind, wortlich wiederzugeben. Dieselben sagen: 
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»In conclusion we may say that the lesion of myoclonus-epilepsy 
appears to be in the cerebral cortex involving the nucleus and the 
intranuclear network of cells of both sensory and motor types. The 
pathogenesis appears to be an intoxication or autointoxication of these 
cortical cells, probably brought about by a faulty chemotaxis of these 
same cells because of an inherent organic anomaly. While each con- 
dition maintains its separate morbid entity, the two are closely allied 
and indeed are often found as indissolubly associated clinically and 
pathologically as are the motor and sensory functions of the cells the 
involve. — — As before pointed out, the soil for the implantation 
of the association — disease is so remarkably degenerative that the 
intoxication may be slight and transient only. It will be, therefore, 
doubly difficult to delect. » 



Yerschiedene Ansichten iiber die nosologische Stellung 

der Myoklonie. 

^^^ •  

Eine recht grosse Anzahl Autoren scheint nunmehr in Uber- 
^instimmung mit Friedreich und Unverricht der Ansicht zu 
sein, dass die Myoklonie in der Nosologie eine selbstandige Stel- 
lung einnehmen muss. Zu diesen sind zu zahlen u. a. LowEN- 

FELD {113), SeELIGMULLER (19O— 192), MARIE (125), HOMEN (9I 

— 92) Allen Starr (203), Peiper (156—158), Levy (112), Gaupp 

{67), ElCHHORST (52), LUNDBORG (115 — 120), ClARK (36—38), 
OPPENHEIM (154), V. StRUMPFELL (207) und DEJERINE (47). 

Auf der andern Seite giebt es einige Forscher, obgleich deren 
Anzahl jetzt nicht mehr gross ist, wie DEJERINE sehr richtig be- 
merkt, welche der Myoklonie jegliche Selbstandigkeit absprechen. 

MOBIUS (136 — 138) u. a. haben die Ansicht ausgesprochen, dass 
Friedreich's Paramyoklonus multiplex eine Form der Hysterie 
ist, und dass Unverricht's familiare Myoklonie sich nicht wesent- 
lich von der chronischen Chorea (Huntington) scheidet. BOtti- 
GER (17 — 19) meint wie MOBius, dass der Paramyoklonus multiplex 
eine Form der Hysterie ist. Hinsichtlich der UNVERRlCHT'schen 
Falle ist dieser letztere Forscher und spater auch SCHULTZE (188) 
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zu der Auffassung gekommen, dass dieselben vollstandig identisch 
mit solchen sind, vvelche zu Huntington's Chorea gehoren. 

Ernstliche Einwande sind von vielen Seiten gegen die Ansicht 
dieser Forscher erhoben worden. Und es ist ganz gevviss nicht 
berechtigt, die pRlEDRElCH'schen und UNVERRlCHT'schen Falle, 
welche so viele Ahnlichkeiten aufzuweisen haben, so ganz von- 
einander zu scheiden. 

SCHULTZE (i88) hat in Bezug Falle von Paramyoklonus mul- 
tiplex (und Myoklonie) die Ansicht ausgesprochen, dass sie eine 
entschiedene Ahnlichkeit mit Tic convulsif haben. Er schreibt 
unter anderem folgendes dariiber^): 

»Eine sehr viel grossere Aehnlichkeit hat das Krankheitsbild 
bei dem FRiEDRElcn'schen Kranken in erster Linie mit dem ge- 
vvohnlichen Tic convulsif einzelner Muskeln und Nervengebiete, 
vvenn nun sich diesen Tic in symmetrischer Weise auf eine 
grossere Zahl von Muskeln ausgebreitet denkt.» 

»Es handelt sich bei Tic convulsif bekanntlich im wesent- 
lichen um klonische Zuckungen in einzelnen Muskeln und innerhalb 
eines einzelnen Nervengebietes, vvenn auch gelegentlich tonische 
Zuckungen dabei vorkommen. Ich mochte darum fiir diese Krank- 
heitsform anstatt des langen franzosischen Namens den kiirzeren 
Ausdruck des Monoklonus oder der Monoklonie vorschlagen, wah- 
rend es sich bei dem Friedreich' schen Kranken um eine Form 
der Polyklonie, um eine Paraklonie oder einen Paraklonus handeln 
wiirde, da eben symmetrische Muskeln beider Korperhalften be- 
fallen wurden. Der Zusatz »Myo» ist unnotig, weil eben nur die 
Muskeln zuckungsfahige Gebilde im Korper darstellen. Ist ein 
doppelseitiger Tic im Facialisgebiet vorhanden, wie das in seltenen 
Fallen vorkommt, so wurde es sich um eine umschriebene Para- 
klonie in diesem Nervengebiete handeln. » 

»Freilich wiirde der Namen der Polyklonie an sich auch die 
Chorea mit einschliessen ; es soil aber diese letztere Bezeichnung 
durch ihn keineswegs verdrangt werden, da man sich einmal an 

*) ScHULTZE: Uber Poly-, Para- und Monoclonia und ihre Bezithungen zur 
Chorea. D. Zeitschr. f. Nervenheilk. 1898. B. 13. S. 418. 
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sie gevvohnt hat, und da die Chorea ein gut umschriebenes Krank- 
heitsbild darstellt. Man kann aber in seUenen Fallen von Klonus 
bestimmter Muskelkomplexe, besonders auch einseitiger Art, an- 
statt des manchmal gebrauchten Ausdruckes der partiellen Chorea 
von Polyklonie sprechen, besonders wenn es sich um chronische 
Zustande handelt, wobei natiirlich alle diejenigen Krampfe ausge- 
schlossen sind, die entweder nur anfallsweise auftreten, oder als 
Symptome bestimmter organischer Gehirn- oder Riickenmarks- 
krankheiten angesehen vverden mussen.» 

»Ich glaube, dass auf diese Weise eine grossere Ordnung in 
die Beschreibung aller zugehorigen Krampfformen hineinkommt 
und dass besonders der Name der »Myoklonie» nicht mehr auf die 
UxvERRiCHT'schen Falle allein Anwendung findet, fiir die der 
Namen der chron. Chorea schon besteht.» 

In Frankreich und noch mehr in Italien ist der Name Poly- 
klonie wahrend der letzten Jahre recht gebrauchHch geworden. 

Ziehen (229) scheidet zwischen einer selbstandigen und einer 
symptomatischen Form von Myoklonie; die erstere nennt er Myo- 
klonia, die letztere Myoklonus. Seine Myoklonia ist jedoch ein 
sehr weitgehender Begriflf, in welchen er nicht nur Paramyoklonus 
multiplex und Chorea electrica einraumt, wie viele andere Autoren 
dies thun, sondern auch Tic convulsif und essentielles konvulsi- 
visches Zittern. 

Er schreibt selbst hieriiber folgendes: (Uber Myoklonus und 
Myoklonia, Arch. f. Psych. 1888. S. 470, 479 u. 490): 

»Der Begriflf der Myoklonien diirfte eine ahnliche Weite haben 

wie der der Muskelatrophien oder Amyotrophien. Ueber- 

blicke ich die Gesamheit der Falle von selbstandiger Myoklonie, 
welche iiberhaupt beobachtet worden sind, schliesse ich also die 
Falle von Paramyoklonus, Chorea electrica, Tic convulsif, essen- 
tiellem konvulsivischen Zittern ein, so durfte sich zunachst die 
Bezeichnung nach dem Sitz der klonischen Zuckungen eventuell 
unter Hinzufiigung des Wortes rhythmica empfehlen. Danach 
ist z. B. Friedreich's Fall von Paramyoklonus als Paramyotonia 
brachiocruralis, der Tic convulsif als Myoklonia facialis, die Chorea 
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electrica zumeist als Myoklonia diffusa, mein erster Fall als Myo- 
Iclonia resp. Paramyoklonia brachialis rhythmica zu bezeichnen. 
Bamberger's saltatorischer Reflexkrampf und weiterhin einzelne 
Falle von klonischen Krampfen in Amputationsstiimpfen diirften 
eine besondere Gruppe reflektorisch ausgeloster Myoklonien haben. » 

»Schliesslich hebe ich hervor, dass die selbstandige Myoklonie, 
wie auch das Symptom des Myoklonus, ofFenbar beide der Aus- 
druck gesteigerter Erregung spinaler Centren sind. Bei der selb- 
standigen Myoklonie entwickelt sich dieselbe auf Grund einer all- 
gemeinen konstitutionellen Ursache, wahrend sie, wenn der Myoklonus 
als Symptom auftritt, von einem anderweitigen Leiden des Central- 
nervensystems direkt abhangig ist. Weshalb die Erregung (bei 
Myoklonie und Myoklonus) sich einmal in rhythmischen, das andere 
Mai in nicht-rhythmischen Muskelkontraktionen entladt, diirfte auf 
Grund der bis jetzt vorliegenden experimentellen und klinischen 
Thatsachen kaum zu entscheiden sein. Principiell ist der Unter- 
schied zwischen beiden Formen keinesfalls. » 

Verschiedene Forscher, unter ihnen Wollenberg (228), sind 
der Ansicht, dass die Myoklonie keine Krankheit sui generis ist, 
sondern nur ein Symptom. WOLLENBERG schreibt daruber^): 

»Der Haupteinwand, der gegen eine selbstandige Myoklonie 

:zu erheben ist, liegt darin, dass alien Bemiihungen zum Trotz ein 

wirklich pracises und abgerundetes Bild der Krankheit nicht hat 

-entworfen werden konnen. Die bisher beschriebenen Falle sind 

weder mit Bezug auf Aetiologie, Verlauf, Ausgang und patholo- 

gische Anatomie hinreichend aufgeklart, noch stimmen sie un- 

tereinander so weit iiberein, dass ihre Zusammenfassung zu 

einem bestimmten Krankheitstypus gerechtfertigt erscheinen konnte. 

Ausserdem beschrankt sich die Symptomatologie auf die Muskel- 

zuckungen; neben diesen sind weder auf dem korperlich nervosen, 

noch auf dem geistigen Gebiete irgend welche nennenswerten Sto- 

rungen vorhanden. Man kann hiernach von einem Symptomen- 

komplex, wie er zum Begriffe eines Krankheitsbildes gehort, nicht 

^) Wollenberg: Paramyoclonus multiplex (Myoklonie) in Nothnagel's 
Spec. Path. u. Ther. 1899. S. 172 u. 174. 
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sprechen, sondern nur von einem einzelnen Symptom, der myo- 

klonischen Zuckung.» 

»Unter diesen Umstanden ist die Beibehaltung des Terminus 
»njyoklonisch» gerechtfertigt, aber nur als Symptombezeichnung.» 

»Es scheint nun zwar, als kamen unter Umstanden auch ander- 
weitig zum Beispiel bei schvveren Erschopfungszustanden, gewisser- 
massen als Steigerung der vulgaren fibrillaren Zuckungen, Muskel- 
kontraktionen vor, die sich nicht wesentlich von den myoklonischen 
unterscheiden. Auch kann die gleiche Storung in Fallen von 
sogenannter Epilepsia continua, bei denen auch in den Anfalls- 
zwischenzeiten gewisse motorische Reizerscheinungen bestehen, 
beobachtet werden. In der iiberwiegenden Mehrzahl der Falle 
scheint die sogenannte Myoklonie aber nichts weiter zu sein, 
als eine besondere Form der ticartigen Erkrankungen, die sich, 
wie diese, auf dem Boden einer degenerativen Anlage entwickelt.» 

Raymond (171) fasst unter dem Namen Myoklonie verschie- 
dene Krankheitsformen zusammen, deren vvichtigste Symptome in 
klonischen Muskelzuckungen bestehen. Diese fasst er als ein 
Zeichen der Degeneration (besonders der Hysterie) auf. Er schreibt 
folgendermassen (Clinique de maladies du systeme nerv. Paris. 
1900. S. 481): 

»Nous allons conclure que la choree fibrillaire (de Morvan), 
la choree electricjue (de Henoch-Bergeron), la maladie des tics 
(de Charcot-Gilles de la Tourette), le paramyoclonus mul- 
tiplex (de Friedreich) ne sont pas des entites morbides, des mala- 
dies dans le sens propre du mot. Ce sont des syndromes, qui se 
ddveloppent sur un fond commun de degenerescence nevropathique; 
ce sont des expressions multiples de I'etat de degenerescence, au 
meme titre que les innombrables syndromes sous les dehors des- 
quels pent se reveler la nevrose par excellence, 1' hysterie. » 

Vires (220) fasst unter dem Namen »Tics» Paramyoklonus 
multiplex. Chorea electrica (Henoch-Bergeron), Tic non dou- 
loureux de la face (de Trousseau) und Maladie des tics zu- 
sammen. 

Lundborg, H. 2 
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MURRI (i4S) hat auf dieses Gebiet sehr viel Arbeit ver- 
wandt. In seiner ersten Arbeit: »Policlonie e coree» beschreibt 
er (ausser 8 Fallen von Chorea) ausfiihrlich 2 Falle von »Poly- 
klonie» klinisch und pathologisch-anatomisc)i. Leider muss ich 
indes sagen, dass MuRRi's Falle sehr atypisch sind. In beiden 
Fallen kommen namlich Paresen vor, was nicht zum Krankheits- 
bild der reinen Myoklonie gehort, und ausserdem auch andere 
Abweichungen. Ich erwahne daher die Schlusse, zu denen MuRRi 
in dieser Arbeit gekommen ist, nur mit Vorbehalt: 

»i. Die nosologischen Unterscheidungen der Polyklonie, Tic 
und Chorea, welche aus Einzelheiten solcher Bewegungen ent- 
nommen worden sind, haben noch nicht dazu gefiihrt, wesentliche 
Unterschiede zwischen verschiedenen Krankheiten festzustellen. 

2. Die Ursache dafiir besteht hauptsachlich darin, dass diese 
motorischen Storungen ihren Ursprung in einer einzigen Stelle, 
namlich der ROLANDl'schen Zone, haben. 

3. Fine grave Lasion in der Zona rolandica bewirkt Parese 
Oder Paralyse. Cloni und Choreae sind ein Zeichen der verschie- 
denen Grade von Erregbarkeit in dieser Zone. Die materiellen 
Veranderungen in den Zellen konnen in gewissen Fallen so unbe- 
deutend sein, dass sie sich anatomisch nicht haben nachweisen 
lassen. 

4. In einer richtigen nosologischen Einteilung sollten alle 
diese unvvillkiirlichen Bewegungen nur den Wert eines Symptoms 
haben, was eine Storung der ROLANDlschen Zone andeutet.» 

Der Wert der Beobachtungen von MURRi liegt, wie mir 
scheint in der konstatierten Thatsache, dass ein krankhafter Prozess 
in der ROLANDl'schen Zone myoklonische Phanomene hervor- 
rufen kann. 

In seiner andern Arbeit: »Del Paramioclone moltiplice» be- 
richtet MURRi (146) unter anderem iiber einen Fall von akuter 
Myoklonie bei einem 64-jahrigen Mann, den er post mortem zu 
untersuchen Gelegenheit hatte. MuRRi kommt in dieser Arbeit 
zu folgendem Resultat: 

Der Paramyoklonus stellt ein Phanomen dar, dessen Ursprung 
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in der RoLANDi'schen Zone zu suchen ist. Wenn es somit Falle 
von Myoklonie giebt, bei welchen gar keine sichtbare Veranderung 
in jenen Teilen des Gehirns zu finden ist, so muss daraus gefol- 
gert werden, dass eine unsichtbare Veranderung vorhanden sei. 
Der Paramyoklonus stellt somit hinsichtlich seines anatomischen 
Sitzes eine einzige Entitat dar, wahrend er sich seiner Natur nach 
in mannigfacher Art darstellen kann. Der Paramyoklonus weist 
immer auf ein ErgrifFensein der ROLANDischen Zone bin; es giebt 
jedoch mannigfache Prozesse, welche das gemeinschaftliche Attri- 
but besitzen, den klonogenen Zustand bewirken zu konnen. 

Zu demselben Resultat vvie MURRI ist Patella (155) gekommen, 
nachdem er eine miihevolle klinische und pathologisch-anatomische 
Untersuchung von einem Myokloniefalle ausgefuhrt hatte. 

Mannini (122 — 123) ist auch MuRRi's Ansicht beigetreten. 

DiDE (49) fasst die myoklonischen Phanomene bd Epilepti- 
kern als »un symptome attenue de repilepsie», eine Art » petit 
mal moteur» auf. Diese Ansicht hat Rabot spater acceptiert. 

BrunS- (28) hat sich in derselben Richtung ausgesprochen. 

Dieser nimmt zwar an, dass es einen selbstandigen Paramyo- 
klonus multiplex und eine sehr vvohl davon trennbare Chorea 
electrica (Henoch-Bergeron) giebt, doch meint er, wie gesagt, 
dass Unverricht's familiare Myoklonie nur eine Form der Epi- 
lepsie ist, eine sog. Epilepsia continua. 

Hoffmann (Diisseldorf) (89) scheint, nach einem Referat in 
Neurol. Centralbl. (1901, S. 10 16), auch anzunehmen, dass die Myo- 
klonie zu der genuinen Epilepsie gehort. 

Zuletzt will ich Schupfer's Ansicht anfuhren. Dieser, welcher 
vor einigen Jahren eingehende Studien und Untersuchungen iiber 
die Myoklonie gemacht und in einer wertvollen Arbeit (183) zu- 
sammengefasst hat, kommt zu folgendem Resultat: 

I. Die Myoklonie ist nur ein Symptom, nicht eine bestimmt 
begrenzte Krankheit. 

II. Sie kann in den verschiedensten Krankheiten auftreten, 
in Form von klonischen Kontraktionen in Muskelgruppen oder 
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^inzelnen Muskeln, oder sich im einzelnen Muskel in Form von 
fascikularen oder fibrillaren Zuckungen zu erkennen geben. 

III. Die von verschiedenen Autoren unter dem Nam en Para- 
myoklonus multiplex veroffentlichten Falle gehoren zu verschiedenen 
Krankheiten wie Chorea, Maladie des tics convulsifs, Hysterie, Neu- 
rasthenie, Krankheiten in der Axis cerebro-spinalis (Lasionen in 
der Zona rolandica, spinaler Muskelatrophie, Polyomyelitis chron., 
Syringomyelic u. s. w.) und endlich zu verschiedenen Psychosen. 

Nur wenige Falle lassen sich nicht zu friiher bekannten Krank- 
heiten zahlen; da aber in diesen Einheit in den Symptomen, der 
Atiologie etc. fehlt, so ist es zweifelhaft, ob man berechtigt 
ist, daraus eine eigene Krankheitsform, essentiellen Paramyo- 
klonus zu bilden. Einige von diesen Fallen sind eine Be- 
gleiterscheinung bei ansteckenden Krankheiten (Malaria, Diphtheric, 
Typhus); dort handelt es sich wahrscheinlich um eine toxische 
Erscheinung, wie dies der Fall ist bei solchen Fallen, die bei Uramie 
wie Quecksilber- und Bleivergiftungen entstehen. 

IV. Myokymie ist nur eine besondere Form von Myoklonie 
und tritt oft als Symptom in anderen Krankheiten auf. 

V. Auch in Verbindung mit Epilepsie kann Myoklonie in 
verschiedenen Teilen des Korpers auftreten; es giebt eine Form 
von familiarer Myoklonie mit epileptiformen An fallen, deren Atio- 
logie, Verlauf und Symptomatologie etc. erwiesenermassen kon- 
stant sind. Diese Form lasst sich leicht von Chorea, la Maladie 
des tics, Dementia paralytica, Henoch-Bergeron's Chorea und 
Friedreich's sog. Paramyoklonus essentialis unterscheiden. Nur 
die Hysterie scheint bisweilen diesen Krankheitstyp, der nicht zu 
den rein hysterischen Formen gehort, simulieren zu konnen, ob- 
gleich es scheint, als ob er, in einigen Fallen wenigstens, hysterisch- 
epileptischer Natur sei. 

VI. Der Sitz der Myoklonia familiaris epileptica ist nicht 
nur ins Gehirn, sondern in die ganze Axis cerebro-spinalis zu 
verlegen. 

VII. Myoklonia familiaris epileptica gleicht in ihrer Symp- 
tomatologie Dubini's Chorea, ist aber nicht mit dieser Krankheit 
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identisch. Es existiert freilich eine gewisse Ubereinstimmung unter 
ihnen, indem beide wahrscheinlich toxischer oder infektioser Natur 
sind, beide endemisch auftreten konnen, dieselben Telle des Nerven- 
systemes auf analoge Weise in beiden Krankheiten angegrifFen sind. 



In einer friiheren Arbeit (ii8) habe ich eine klinische Pa- 
rallele zwischen Myoklonie und Myotonic aufgestellt, welche 
Krankheiten nach meinem Dafiirhalten viele Beriihrungspunkte 
haben. Ubereinstimmende oder gleichartige Symptome und Reak- 
tionen kommen in beiden vor. 

Als ich diese Arbeit herausgab, war mir nicht bekannt, dass 
HajoS (75) bereits einige Jahre vorher in der psychiatrischen und neuro- 
logischen Sektion des Budapester Arztevereines einen Fall demon- 
striert hatte, der sowohl myoklonische vvie myotonische Symptome 
zeigte. Hajos schlug zufolge dessen einen neuen Krankheitsnamen 
vor: Myospasia spinalis. Leider ist dieser Fall nicht ausfiihrlicher 
beschrieben^). 

Vor kurzem hat ein amerikanischer Arzt WALTON (224) den Ter- 
minus Myospasmus als gemeinsamen Krankheitsnamen fiir Krampf 
formen von sowohl tonischer als klonischer Art vorgeschlagen. 



Wahrend der Drucklegung dieser Arbeit hat Dana einen 
Aufsatz (Myoclonus multiplex and the myoclonias; report of cases 
and an attempt at classification), veroffentlicht, welcher grosses 
Interesse darbietet. Dieser Forscher klassificiert die hier bespro- 
chenen Krankheiten wortlich auf folgende Weise: 



') Ich habe nur Gelegenheit gehabt, ein kurzes Referai aus: Ungarische 
mediz. Presse zu sehen, das mir Haj6s auf meine Biite freundlichst zugesandt hat. 
Auch hat mir derselbe mitgeteilt, dass er eine ausfiihrlichere VerofFentlichung 
vorbereitet. 
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I. Myoclonia of Friedreich; 
or peripheral type including 
myokymia. 



2. Myoclonia of the functional 
or hysterical type. 



3. Myoclonia of the convulsive 
tic type, this last type being 
characterized by many asso- 
ciated spasms, choreic and 
tonic. 



4. Myoclonia of the degenera- 
tive chorea or » familial » or 
myoclonus-epilepsy type, 
which is closely related with 
the third. 



5. Myoclonia of the type of the 
infectious and symptomatic 
choreas. 



Synonyms: Paramyoclonus mul- 
tiplex, of Friedreich; astasia 
myoclonia, ofVANLAiR; mul- 
tiple spinal myoclonus, of Lo- 
WENFELI); fibrillary chorea of 
MoRVAX; fibrillary myoclonus, 
of Kny. 

Synonyms: Functional, or hyste- 
rical myoclonus multiplex, 
chorea major, chorea electrica, 

of Henoch. 

Synonyms: Myospasmia, memo- 
ry-spasms, of Friedreich; ha- 
bit chorea; chorea v^ariable 
des degeneres; convulsive, or 
spasmodic tic; tic general; 
Tourette's disease, myriadrit; 
palmus; tic neurosis, of Col- 
lins. 

Synonyms : Degenet-ative cho- 
rea, hereditary chorea, Hun- 
tington's chorea; myoclonus- 
epilepsy; myoclonus, of Un- 
verricht; of »familial» type; 
myoclonia congenita of See- 
LIGMULLER (?) ; hereditary de- 
generative chorea of Sachs. 

Synonyms : Infectious chorea, 
chorea minor, Sydenham's 
chorea; chorea electrica of 
DuBiNi(?); chorea electrica of 
Bergeron; senile chorea of 



GOWERS. 

Uber diese Einteilung sagt Dana selbst: 
»Probably the arrangement is not perfectly correct, or com- 
plete, but it is approximately so.» 



Uber Epilepsie mit intervallaren Zuckungen. 

Epilepsia continua. 
Die Myoklonus-Epilepsie und ihre Formen. 

Schon lange hat man gewusst, dass mehr oder weniger aus- 
gesprochene Muskelzuckungen bei Epileptikern nicht selten in den 
Perioden zwischen den einzelnen Anfallen vorkommen. 

Pritchard ervvahnt 1822 solche in seiner Arbeit (Disease of 
the nervous system). Er scheint sie nicht nur als motorische Aura- 
symptome aufgefasst zu haben und meint, dass sie spinalen Ur- 
sprunges seien. Auch Herpin und Delasiauve beschreiben in 
den 1850-er Jahren ahnliche Phanomene. Spater haben viele For- 
scher wie Reynolds, Bourneville, Pierre, Weiss, Nothnagel, 
VOLSIN, F^Ri5 u. a. unsere Kenntnisse auf diesem Gebiete erweitert. 

RUSSEL Reynolds (174) besonders hat in sehr eingehender 
Weise die interparoxysmalen motorischen Phanomene bei Epilep- 
tikern behandelt. Indes scheint es doch noch nicht vollig erforscht 
zu sein, wie man diese intervallaren motorischen Phanomene auf- 
fassen soil. In der letzten Zeit haben mehrere Autoren dieselben 
den myoklonischen Erscheinungen gleichgestellt; andere sprechen 
in diesen Fallen von »pseudomyoklonischen» Zuckungen bei Epi- 
leptikern. RussEL Reynolds hat gefunden, dass »nahezu drei 
Vierteile der Gesamtzahl der Epileptiker an irgend einer Form 
motorischer Storung (Tremor, klonischer oder tonischer Krampf) 
in der Zvvischenzeit der Anfalle leiden». Die Statistik, auf wefche 
er diesen Ausspruch stiitzt, ist indes sehr gering, sie umfasst nicht 
mehr als 57 Falle. Verschiedene spatere Autoren erwahnen diese 
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Reynolds'sche Satistik obwohl mit Vorbehalt, da sie ein nicht ein- 
mal annaherungsweise so hohes Frozen t gefunden haben. Trotz- 
dem sind RUSSEL REYNOLDS Beobachtungen von grossem Werte. 
Er beschreibt den klonischen Krampf, welcher bei Epileptikern 
die gewohnlichste interparoxysmale motorische Erscheinung ist, fol- 
gendermassen : 

»Klonischer Krampf besteht gleichfalls in verschiedenen Gra- 
den und mit verschiedener Heftigkeit und wird nicht selten von 
Patienten in Abrede gestellt, wahrend der Arzt seine Anwesenheit 
an den Bewegungen der Gliedmassen sieht oder, vvenn er ein Glied 
erfasst, an dem Muskelspiele wahrnimmt. Leichte Zuckungen we- 
niger Muskel oder veitstanzartige Kontraktionen des ganzen Kor- 
pers konnen gleichfalls bestehen. Beides entzieht sich der Kon- 
trolle des Willens und ist von keiner Empfindung fiir den Patien- 
ten begleitet, kommt sogar ofters in einem hoheren und ausge- 
sprocheneren Grade wahrend des Schlafes, als wenn der Patient 
wach ist, vor. In der einfachen Epilepsie .aber sind, meiner Be- 
obachtung gemass, beide Phanomene unregelmassig hinsichtlich der 
Zeit ihres Auftretens und variabel bezuglich der von ihnen befalle- 
nen Korperstellen. Hierin unterscheiden sie sich von den spas- 
modischen Bewegungen, welche in chronischer Meningitis und bei 
andern Lasionen des Nervencentrums beobachtet werden konnen. » 

»Zuweilen sind die Respirationsorgane afficiert, und die betref- 
fenden Individuen bringen wahrend der Respiration eigentiimliche 
Gerausche hervor. In andern Fallen wieder ist es besonders der 
Schlingakt, welcher durch diese Storung beeintrachtigt wird. Zu- 
weilen werden die Halsmuskeln gelegentlich von Krampf befallen^ 
der »Trachealismus» Marshall Hall's; diese Region scheint nun aber 
keineswegs eine gewohnliche fur den klonischen Krampf zu sein. 
Die bei weitem haufigste Lokalitat fiir den klonischen Krampf 
sind die Arme oder Beine, die nachst haufigste die Extensoren 
des Rumpfes. Befallt der Krampf die ersteren Lokalitaten, dann 
wird ein leichteres oder starkeres Riicken der Glieder bemerkiich^ 
und wahlt er die letzteren, dann veranlasst er ein Werfen (jactatio) 
des Korpers.» 
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»Das allgemeine Bild eines Epileptikers, insoweit es die Mo- 
tilitat betrifft, ist das eines Individuums mit zitternden Handen 
und unsichern Bewegungen, dessen Gang schwerfallig ist und dessen 
Gliedmassen oder Rumpf zuweilen Zuckungen oder eine Unruhe 
darbieten, welche einem leichten Veitstanze ahnlich ist. Es darf 
jedoch nicht vergessen werden, dass der Epileptiker aber auch das 
Bild eines starken robusten Menschen darbieten kann, dessen Be- 
wegungen alle gesund und leicht von statten gehen.» 

Als Illustration zu seinen Ausserungen fiihrt Reynolds fol- 
genden Fall an, in welchem doch die Muskelzuckungen besonders 
ausgesprochen sind. 



Fall von Russel Reynolds. 

C F. Mann, 20 jahre alt, judischer Abstammung. 

Anamnese, Er wurde, 18 Monate alt, von Dentitionskrampfen 
befallen. Keine erbliche Anlage zur Epilepsie. Im 16. Lebensjahre 
erster epileptischer Anfall. Pat. giebt ein Ubermassiges Mittagsmahl 
als Grand dieses Anfalls an. Zwei oder drei Tage darauf nahm ein 
Symptom seinen Anfang, welches er »Stosse» nennt. Neun Monate 
lang kehrten die Anfalle allvierzehntaglich wieder. Seitdem aber stell- 
ten sie sich unregelmassiger ein. 

Status prcesens, (Am 11. Februar 1853). 

Geisteskrafte nicht beeintrachtigt. 

Hande und Ftlsse zittern; zuweilen deutliche Zuckungen der Ge- 
sichtsmuskeln. Die Stosse stellen sich haufig ein. Im geringen Grade 
bilden sie nur schnellende Bewegungen des Armes, plCtzlich und kurz, 
oder eine Exspirationsbewegung, welche ein kurzes Grunzen oder Bellen 
hervorbringt; zuweilen erfolgt ein Stossen der Beine. In h5herem 
Grade werfen die StOsse ihn zu Boden, was zuweilen mit einer solchen 
Heftigkeit geschehen ist, dass ihm Zahne ausgeschlagen worden sind. 
Er wird fortgeschleudert, verliert aber das Bewusstsein nicht. Die 
Haufigkeit und Heftigkeit dieser Bewegungen wird sowohl durch jegli- 
che moralische oder geistige Aufregung als durch den Genuss unver- 
daulicher Speisen vergrossert. Neigt er den Kopf nach vorn, dann 
treten sie sicher ein. 

Er leidet zuweilen an Spermatorrhoe. 

Am 7. April. Die St5sse sind seltener geworden. Tremor der 
Hande und Ftlsse, zuweilen klonischer Krampf. Pat. klagt, dass sein 
Kopf schwach und er dumm sei, »dass er niemandem ins Gesicht 
schauen k6nne». Keine ungewohnliche Irritabilitat der Muskeln wah- 
rend der Perkussion. Samenfluss haufiger als sonst. 

Allmahliche Verbesserung und schliesslich vollstandige Genesung. 
Nach acht Jahren kein RUckfall. 
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Es diirfte nun nicht so ganz leicht sein, die Natur der Krank- 
heit dieses Mannes zu bestimmen. Der Fall ist zii diesem Zweck 
zu unvollstandig beschrieben. Am meisten gleicht derselbe einem 
Fall von Myoklonus-Epilepsie. Die Muskelzuckungen sind so aus- 
gepragt, dass man geneigt ist, sie als myoklonische aufzufassen, 
und die Anfalle sind vielleicht epileptischer Natur gewesen. Der 
Krankheitsverlauf spricht indes nicht fur eine echte Myoklonus- 
Epilepsie, denn der Patient wurde allmahlich vollstandig wieder- 
hergestellt. Moglicherweise sind »die Stosse» ein Ausdruck der 
Hysterie gewesen. Anderseits lasst sich die Moglichkeit denken, 
dass sie durch Antointoxikation vom Magen hervorgerufen wor- 
den sind, was die Krankengeschichte gewissermassen vermuten 
lasst. 

In der Litteratur giebt es eine recht grosse Anzahl Falle von 
Epilepsie mit partiellen oder mehr ausgebreiteten Klonen schwa- 
cherer Art. Treten die Kloni bei Epileptikern mehr ausgesprochen 
hervor und sind sie myoklonischer Art, so erscheint es mir be- 
rechtigt, dass wir von einer Art Doppelkrankheit, Myoklonie in 
Verbindung mit Epilepsie oder kurz von Myoklonus-Epilepsie spre- 
chen. Je schwerer diese Krankheit ist, desto mehr tritt die Myo- 
klonie in den Vordergrund. 

Die Myoklonus-Epilepsie tritt unter zwei Formen auf, zwi- 
schen welchen sich indes recht zahlreiche tJbergange finden. In 
der milderen Form, welche der essentiellen Epilepsie naher steht, 
treten die myoklonischen Zuckungen meist in Accessen im Zu- 
sammenhang mit den Anfallen auf (einige Zeit vor oder nach den- 
selben). Diese Form ware am geeignetsten intermittente Myoklo- 
nus-Epilepsie zu nennen. 

Die andere (schwerere) Form zeigt einen entschieden progre- 
diierenden Verlauf; die Krankheit tritt in einem friiheren Lebens- 
alter auf und befallt meist mehrere Personen in derselben Familie. 
Die myoklonischen Phanomene treten mit der Zeit in den Perioden 
zwischen den Anfallen kontinuierlich auf, obgleich mit verschiede- 
ner Intensitat; am schwachsten sind sie nach den Anfallen. Diese 
Form, die progressive (cyklische) Myoklonus-Epilepsie, die zuerst 
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von Unverricht in eingehender Weise beschrieben worden ist, 
tragt in der Litteratur daher haufig den Namen : Unverricht's Myo- 
klonie. 

Intermittente Myoklonus-Epilepsie. 

Hierhergehorige Falle sind in recht grosser Anzahl beschrie- 
ben von COLANERI, Rabot, Seppilli u. a. Verschiedene For- 
scher haben mit Fallen dieser Art als Ausgangspunkt dargethan, 
dass die Myoklonie keinerlei Recht zu irgend welcher Selbstandig- 
keit hat, sondern nur ein epileptisches Symptom darstellt. Sie 
sprechen von einer sog. Epilepsia continna. Dies kann zvvar in 
gewissem Grade seine Berechtigung haben, wenn es sich um sehr 
milde Falle handelt; in den Fallen aber, wo die myoklonischen 
Phanomene etwas ausgesprochener erscheinen, ist es gewiss kli- 
nisch am geeignetsten, von einer Myoklonus-Epilepsie zu sprechen. 
In schweren Fallen dieser letzteren Art ist es sogar die Myoklonie, 
welche das Krankheitsbild beherrscht. Es giebt eine Reihe von 
Ubergangsfallen zwischen reiner Epilepsie oder einfacher intermit- 
tenter Myoklonie einerseits und schwerer Myoklonus-Epilepsie an- 
dererseits. Die intermittente Myoklonus-Epilepsie nimmt, wie mir 
scheint, eine Zwischenstellung ein. An einigen Fallen aus der Litte- 
ratur will ich diesen Ubergang (von den leichteren zu den schwe- 
reren Fallen) klinisch zu beleuchten versuchen ^). 

Kasuistik. 

Fall von Hammond. 

(Maladies du systeme nerveux traduit par Dr. Labadie-Lagrave. 

Paris. 1879. S. 831.) 

J. H, Landwirt, 21 Jahr alt, von starker, kraftiger Konstitution, 
zeigt alle Anzeichen der vollkommensten Gesundheit. 

Mit Ausnahme von gewissen Zwischenzeiten von mehreren Wochen 
bis mehreren Monaten, ist er mit konvulsivischen Bevvegungen in 
fast alien Korperteilen behaftet, welche indes mit Ausnahme von ei- 

') Zu bemerken ist doch, dass mehrere der nngefiihrten (vor langer Zeit 
bcschriebenen) Falle sehr unvollstandig sind, so dass es gar manchmal unmoglich 
gewesen ist, mit Gewissheit die Diagnose zu stellen; besonders schwer ist es 
gewesen, Hysteric auszuschliessen. Verschiedene Forscher sind sehr geneigt, Fiille 
dieser Art fiir Hysterie vcrbunden mit Epilepsie zu hahen. 
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nem einzigen Male nicht von Bewusstlosigkeit begleitet sind. Die An- 
falle dauern mehrere Stunden, und wahrend dieser Zeit ist er zufolge 
der heftigen SchUttelungen v5llig ausser stande, eine freiwillige Be- 
wegung auszufuhren. Es ist ihm dann unmciglich, sich ohne Sttltze 
aufrecht zu erhalten, und er kann weder Hande noch FUsse regieren. 
Die Zungenmuskeln sind gleichfalls ergriffen, so dass er die Worte, 
die er zu sagen versucht, nicht deutlich aussprechen kann. 

So lange der Anfall dauert, badet der ganze Korper in kaltem 
Schweiss, die Cirkulation steigt, die Respirationsschnelligkeit gleichfalls, 
er empfindet andauernde Schmerzen in Hinterkopf und Nacken. 

Er behauptet bestimmt, dass er ausser einem einzigen Male, wie 
wir bereits erwahnten, stets das Bewusstsein behalten habe und wah- 
rend der Anfalle vollkommen klar im Kopfe gewesen sei. 

Das einzige Mai, als er das Bewusstsein verlor, hatte der Pa- 
roxysmus mehrere Stunden gedauert, er wurde folglich sehr matt, und 
dieser Fall konnte wohl nur eine Synkope gewesen sein. Indes ist es 
moglich, dass es sich in ahnlichen Fallen urn einen epileptischen An- 
fall handelte. Als ich ihn das erste Mai sah, hatte die Krankheit 
Uber sechs Jahre bestanden. 

Nach der Beschreibung, die er mir von den Anfallen gab, schei- 
nen die Muskeln wie bei schwerer Chorea angegrifFen zu sein, ob- 
gleich diese Krankheit nicht in Anfallen mit so langen Zwischenzeiten 
auftritt. 

Dieser Fall, den Hammond zu einem Krankhdtsbilde hin- 
fiihrt, das er in Ubereinstimmung mit Pritchard »ConvuIsive tre- 
mor* nennt, scheint mir wahrscheinlich ein Fall von intermittenter 
Myoklonie gewesen zu sein. Leider ist derselbe recht unvollstan- 
dig beschrieben. Nur einmal im Laufe von mehr als 6 Jahren 
sollte der Anfall so schwer gewesen sein, dass Pat. das Bewusst- 
sein verlor. Es ist vielleicht nicht unwahrscheinlich, dass es sich 
dann um einen epileptiformen Anfall handelte. 

Folgender Fall, beschrieben von COLANI^RI, erinnert etwas an 
Hammonds Fall, obschon die epileptischen wie die myoklonischen 
Symptome weit mehr ausgesprochen sind. 

Fall von Colaneri. 

(Des secousses musculaires. These. Paris. 1884. Observation IV. S. 39.) 

Marie Lab. — , geb. den 4. Dezeniljer 1858, wurde im Al- 
ter von 13 Jahren epileptisch und kam dann nach Salpetriere 
Pat. hat monatlich mehrere Anfalle. Im August 1874 wurde sie ei- 
nes Tages ohne bekannte Ursache eine und eine halbe Stunde lang 
hauptsachlich in den oberen Extremitaten von Zuckungen befallen. 
Ausserdem wurde der Rumpf zuweilen gehoben. Von diesem Tage 
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an fuhren sie fort, sich in irgend einer Weise wahrend der Anfalle 
zu zeigen, doch unregelmassig; bisweilen gehen sie dem epilepti- 
schen Anfalle voran, oder folgen ihm nach, bisweilen dagegen tre- 
ten sie dann und wann unabhangig von den Anfailen auf. Wenn 
man diese Zuckungen analysiert, so findet man folgendes: Sie afficie- 
ren die Arme, die Achseln und den Rumpf. Die Kranke sitzt in 
einem Lehnstuhl mit ausgestreckten Armen und hangenden Beinen. 

Jede oder jede zweite Minute wird sie von Zuckungen befallen, 
welche schnell aufeinander folgen, 20 mal und sogar noch mehr. Der 
Kopf wird ziemlich stark nach vorn und hinten stets in derselben 
Richtung geschllttelt. Das Gesicht ist unbeweglich, der Blick nach 
vorn gerichtet. Wenn man die Arme der Kranken in einem ruhigen 
Augenblick ausserhalb der Armlehne bringt, werden dieselben, sobald 
die Zuckungen wieder beginnen, wieder zufolge derselben zwischen die 
Schenkel gefuhrt. Die Zuckungen sind von einer unregelmassigen Ex- 
spiration begleitet. Die Beine nehmen im allgemeinen nicht daran 
teil, nur in zweiter Reihe zufolge der Fortpflanzung. Sie klagt Uber 
keine Schmerzen. 

Ihr GemUt hat sich nicht ver^ndert. Die Kranke geht mit Muhe, 
sie muss gestutzt werden. 

Fall von Rabot. 

(La myoclonic 6pUeptique. Thfese. Paris. 1899. Observation III. S. 19.) 

Merm, — , 28 Jahre alt. 

Der Vater, ein Bleigiesser, hat einen heftigen Charakter. Die 
Mutter ist gesund. 

Von zwei Schwestern des Pat. ist die eine gesund und jetzt 13 
Jahre alt, die andere ist im 5. Lebensjahr gestorben, ohne dass man 
die Natur ihrer Krankheit gewusst hat. 

Der Pat. selbst bekam im 2. Monat eine Hernia umbilicalis und 
wurde wjlhrend seiner ersten Kindheit oft von Konvulsionen betroffen. 

Er war 16 ^/a Jahr alt, als die erste epileptische Krise auftrat, 
die sich seitdem immer nach 15 Tagen wiederholte. 

Dig Anfalle kamen anfangs nur in den Nacht vor; er erwachte 
eine Weile von ihrem Beginn. Der Verlust des Bewusstseins ist bei 
ihm nicht ganz konstant. 

Eine Aura geht immer vom rechten Beine aus und ermoglicht 
ihm, seine Krise in der vorhergehenden Minute verauszusehen. 

Die myoklonischen Zuckungen sind bei ihm sehr schwach ausge- 
sprochen und bringen ihn nie dazu, zu Boden zu fallen. Sie bilden 
einen Teil der Prodromen, die die Anfalle einige Tage vorher ver- 
kUndigen. Jedenfalls ist Pat. nie von mehr als 5 bis 6 solchen Serien 
des Tages betroffen werden. 

Die myoklonischen Erscheinungen sind in diesem Falle nicht 

sehr ausgesprochen und stellen sich nur einige Tage vor dem epi- 

leptischen Anfalle ein. 
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Fall I von Seppilli. 

(Mioclonia ed epilessia, Lavori pubbl. par il XXXV anno d'insegnamento 

del Prof. Luciani. Roma. 1900.) 

25-jahriger Mann. Vater Alkoholist. Im Alter von 20 Jahren 
begann er an Epilepsie zu leiden (Krampfanfalle und Delirium). Er 
hat zufolge schwerer psychischer Storungen zeitweise im Irrenhause 
weilen mtlssen. Bei einer solchen Gelegenheit zeigte sich, nachdem 
er mehrere Tage epileptische Anfalle gehabt hatte, eine Polyklonie 
zeitweilig ohne Storungen anderer Art, weder motorische noch psy- 
chische. Er hatte heftige Muskelzuckungen von sehr kurzer Dauer im 
Rumpfe, in den Extremitaten, im Gesicht, bisweilen auf einer Seite, 
bisweilen auf beiden in verschiedenen KOrperteilen, mitunter waren sie 
so heftig, dass der ganze Korper schuttelte. Bisweilen war das Dia- 
phragma afficiert. Dabei verlor der Kranke das Bewusstsein nicht. 
Die Zuckungen kamen vereinzelt oder folgten mit einigen wenigen 
Sekunden Pause aufeinander, worauf sich fQr einige Minuten Ruhe 
einstellte. VVenn Pat. sich dem Trunk ergab, nahmen die myokloni- 
schen Zuckungen zu. Sie steigerten sich durch GemUtsbewegungen. 
Pat. vermochte sie nicht zu unterdrtlcken. Er zeigt wenig Begabung 
und moralische Mangel. Sensibilitat intakt. Reflexe und Pupillen 
normal. 

In diesem Fall, der leider recht summarisch beschrieben ist, 
stellten sich die Muskelzuckungen nach einer Reihe epileptischer 
Anfalle ein. Wie lange sie dauerten, und ob sie sich mehrere ver- 
schiedene Male wiederholten, teilt Seppilli nicht mit. Es scheint 
doch, als ob diese Motilitatsstorungen myoklonischer Art gevvesen 
seien. 

Der folgende Seppilli 'sche, gleichfalls ziemlich unvollstandig 
beschriebene Fall gleicht dem vorstehenden recht sehr. Die epi- 
leptischen Anfalle werden von myoklonischen Zuckungen begleitet, 
die einige Tage dauern. 

Fall 2 von Seppilli. 

(Mioclonia ed epilessia, ibid.) 

28-jahriger Mann. Mutter syphilitisch. In der Kindheit und im 
JUnglingsalter litt Pat. an Kopfschmerzen. Wahrend seines Militar- 
dienstes bekam er Pneumonie, die er glUcklich durchmachte; kurze 
Zeit darauf aber wurde er von Krampfanfallen heimgesucht, die man 
fUr epileptisch hielt. Zufolge dessen musste er den Militardienst ab- 
brechen. Pat., welcher mehrere Monate im Irrenhaus zugebracht hat, 
ist kdrperlich gesund und stark, von gutem Charakter, obgleich etwas 
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beschrankt. Ab und zu hat er klassisch epileptische Anfalle, die von 
schwerem Delirium und hochgradiger Agitation begleitet sind. Dieser 
postepileptische Zustand dauert verschiedene Tage. Wahrend dieser 
Zeit erscheinen rayoklonische Zuckungen in den Abdominalmuskein 
(Rectus und Obliqui), in den Schultermuskeln (Deltoideus, Trapezius und 
Pectoralis major), in den Muskeln des Rumpfes, in denen der Extremi- 
taten (Extensores) auf beiden Seiten. Bisweilen ist auch das Diaphragma 
afficiert. Die Zuckungen sind in verschiedenen Muskeln verschieden 
stark, sie treten ohne Rhythmus und Regel auf. Zuweilen treten sie 
im Anfangsstadium des Anfalles auf. Am intensivsten sind sie auf 
dem Hohepunkte des Anfalles, dann nehmen sie allmahlich wieder ab, bis 
sie ganz aufhOren. Zu bemerken ist, dass sie erst nach mehreren Tagen 
auftreten, nachdem die psychischen Storungen bereits aufgehort haben. 
Sie h5ren im Schlafe auf und werden durch GemUtsbewegungen ge- 
steigert. Sensible Reizung beeinflusst sie nicht. Sensibilitat intakt. 
Die Pupillen bieten nichts x\bnormes dar. 

Fall von Rabot. 

(La myoclonic epileptique. These. Paris. 1899. Observation IV. S. 20.) 

Jean Lam . . ., 24 Jahre alt, Backerlehrling. 

Der Vater war sehr nUchtern, ist an der Tuberculosis gestorben. 
Die Mutter lebt noch und ist gesund. 

Einer seiner Onkel, mtitterlicherseits soil nach einem Trunke ei- 
nen Nervenanfall (?) gehabt haben, ohne dass es mOglich ist, die Na- 
tur zu bestimmen. 

Die Geburt des Pat. war schwierig und notigte zum Gebrauch 
des Forceps. 

Seine Gesundheit ist vorzUglich ausser einer croupOsen Angina, 
von der er im 11. Jahr betroffen wurde, und die Ubrigens recht bald 
geheilt wurde. 

Seine erste epileptische Krise befiel ihn wahrend der Arbeit. 
Er war dann 15^2 Jahr alt. 

Er wurde ins Spital Bicetre gesandt und dort mit Brom behan- 
delt, eine Therapie die den besten Erfolg hatte; die Anfalle verschwanden 
ganz ftlr eine Zeit von 2 Jahren. 

Als er aber Bicetre verliess, bekam er wieder epileptische Anfalle, 
die sich im allgemeinen durch das Auftreten von myoklonischen Zuk- 
kungen im voraus verkUndigten. 

Es ist besonders des Morgens, beim Erwachen, dass diese Zuk- 
kungen anfangen; sie dauern so lange, bis ein Anfall produciert wird, 
d. h. im allgemeinen eine bis zwei Stunden; sie kOnnen aber 24 Stun- 
den Oder noch langer dauern. Das Gehen erhoht keineswegs diese 
Zuckungen, und Ubrigens hat keine Lage einen bestimmten Einfluss 
auf sie; eines nur ist sicher, sie horen beim Auftreten des Anfalls auf. 

Pat. vergleicht sie mit einem elektrischen Schlag, der ihn ganz 
unerwartet trifft; die Zuckungen bringen alle Muskeln des K5rpers in 
eine heftige und schnellere Kontraktion; falls Pat. dann sitzt, macht er 
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auf seinem Stuhl einem Sprung, so dass dieser sich heftig rllckwarts 
bewegt; beim Stehen Uberfallt ihn ein Beben, und er sinkt auf die 
Kniee, alles dies in einem Augenblick. Jede Minute wiederholt sich 
das Phanomen, in keinem Fall dauert die Krise langer als 5 Minuten. 

Nachdera eine Krise aufgetreten ist, verschwinden die Zuckungen 
ganz. 

Das Bewusstsein ist vollstandig bewahrt, jeder Willensakt aber 
ist gehindert; sogar eine Phrase wird wahrend des Sprechens vom An- 
fall abgeschnitten. 

Vor der Behandlung wird Pat. alle Tage zwischen 6 und 7 Uhr 
des Morgens von fast ununterbrochenen myoklonischen Zuckungen 
befallen. 

Am 10. Jan. 1899 bekommt Pat. eine Injektion von 750 Gram 
Serum Hayem; die Krise, die seit 3 Tagen durch sehr heftige Zuk- 
kungen verkUndigt worden war, wird verhindert. 



Fail von Colaneri. 

(Des secousses musculaires. These. Paris. 1884. Observation III, S. 37.) 

Jutin, 55 Jahre, epileptisch seit dem 21. Lebensjahre. Sie kam 
im Alter von 30 Jahren nach Salpetriere. Geschwachte Intelligenz. 
Die Kranke hat ihr Gedachtnis fast vollstandig verloren. Monatlich 
acht bis zehn epileptische Anfalle; unbedeutende Delirien, haufige und 
sehr schmerzhafte Krampfanfalle in den Muskeln des Beines, des Vor- 
derarmes und der Hand. 

Die myoklonischen Symptome sollen schon vor den epileptischen 
Anfallen bei ihr aufgetreten sein; dieselben sollen mit der Zeit keines- 
weges verbessert, sondern im Gegenteil immer haufiger und intensiver 
geworden sein. Sie kommen ein, zwei oder drei Tage vor den An- 
fallen. Ihr Auftreten kann in gewissen Fallen von einer Unruhe, von 
Furcht Oder der ungewohnten Gegenwart einer fremden Person her- 
vorgerufen werden. 

Einen oder mehrere Tage vor dem epileptischen Anfalle offen- 
baren sich Zuckungen, erst einzeln und durch langere oder kUrzere 
Zwischenzeiten von einander getrennt, spater nehmen sie teils unter 
dem Einfluss irgend einer Unruhe oder Reizung, teils ohne besondere 
Ursache zu. Die Kranke wird von einem GefUhl der Erstickung be- 
fallen. Oft macht sie 3 oder 4 heftige und schnelle Inspirationen, 
worauf 2 oder 3 kleine, schrille, sehr unterbrochene Schreie folgen. 
Die Zuckungen erreichen dann ihren HOhepunkt in Starke und Fre- 
quenz. Sie befallen die Gesichtsmuskeln, Sterno-cleido-mastoideus und 
Trapezius, die Muskeln der oberen und unteren Extremitaten, und 
sind auf der rechten Seite deutlicher ausgesprochen. 

Bisweilen sieht man auch tonische Zusammenziehungen, der Buc- 
cinator z. B., besonders auf der linken Seite, zieht sich zusammen und 
verbleibt einige Augenblicke in diesem Zustande, um bald zu erschlaf- 
fen, wonach sich dasselbe wiederholen kann. 
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Nachdem die Zuckungen einige Minuten lang lebhaft gewesen 
sind und sich schnell wiederholt haben, legen sie sich, urn kurz dar- 
auf wieder zu beginnen. Zwischen den Zuckungsanfallen ist die Ruhe 
nicht vollstSndig; einzelne Zuckungen, welche haufig genug dicht auf- 
einander folgen, beunruhigen die Kranke noch, welche immerfort von 
einer neuen Exacerbation bedroht ist bis zu dem Augenblick, wo der 
epileptische Anfall kommt und dem ein Ende macht. 



Fall von Myoklonus-Epilepsie, den Obergang von der 
intermittenten zur progressiven Form bildend. 

Eine scharfe Grenze zwischen der Myoklonus-Epilepsie der einen 
Oder anderen Form kommt freilich nicht vor. Dies hindert indes 
nicht, dass man recht daran thut, Typen aufzustellen, so fern man 
nur nicht die atypischen Falle (Ubergangsfalle) vergisst. 

Im folgenden werde ich einige Falle anfiihren, welche sich 
deutlich der progressiven Form nahern, obwohl sie als nicht vollig 
typisch von dieser zu trennen sind. 

Friihere Forscher auf diesem Gebiete haben solche Falle 
nicht nur mit denen der progressiven Form, sondern auch die 
verschiedenen Formen von Myoklonus-Epilepsie zusammengestellt, 
was vom klinischen Gesichtspunkt aus nicht sehr geeignet ist, da 
es dadurch nahezu unmoglich wird, ein gemeinsames Krankheits- 
bild mit regelmassigem Verlauf zu geben. 

Fall von Garnier & Santoise. 

(Un cas de paramyoclonus multiplex associe a I'epilepsie. Annales medico-psychol. 

1898. S. 393.) 

Z., 26-jahriger Mann. 

Wir sahen ihn zuerst im Jahre 1877. Er war damals drei Jahre 
lang leidend gewesen. Die Eltern lebten und waren gesund. Der 
Kopf der Mutter deutete Degeneration an. Eine Tante vaterlicher- 
seits war epileptisch. Ein jtlngerer Bruder ist in Anbetracht seines 
Alters wenig entwickelt, und eine jUngere Schwester hat Zeichen der 
Degeneration. 

L. wurde im 23. Jahre epileptisch, nach einem Fall, der ihm 
einen grossen Schreck und eine Beschadigung eines Beines verursachte. 
Bald nach der Heilung der Wunde (neun Tage nach der Beschadigung) 
erschienen die ersten Krampfe. Diese ersten Krampfe waren von 
myoklonischem Typus und keineswegs epileptisch. Sie waren auf 
die Augenlider und die oberen Extremitaten beschrankt und traten 

Lundborg, H. 3 
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wahrend der Mahlzeiten auf, oder wenn er sich bemllhte, einen Ge- 
genstand zu ergreifen. Drei Monate nach dem Unfall hatte er epi- 
leptische Paroxysmen. Er wurde in ein Spital gesandt, wo es sich bei 
der Untersuchung herausstellte, der Patient sei ziemlich iinentwickelt 
iind physisch degeneriert. Die Organe waren in gutem Stande. Seine 
Intelligenz war schwach, und Pat. war hOchst reizbar. 

Die Muskelzuckungen. traten periodisch auf, aber unregelmassig. 
Pat. konnte eine Woche lang frei davon sein» urn dann eine Woche 
hindurch Zuckungen zu haben. Bei Untersuchung wahrend seiner ruhi- 
gen Intervalle zeigten sich das Nervensystem, die Sinnesorgane, Reflexe 
u. s. w., ganz normal. Die myoklonischen Anfalle fingen plOtzlich an, 
in der Regel wahrend der letzten Halfte der Nacht. Die Glieder 
wurden zuerst betroffen, darauf der Rumpf und die Masseteren, biswei- 
len die Augenlider. Der Vorderarm wurde adduciert und gebeugt; der 
Arm wurde adduciert und gehoben; die Schultern wurden gehoben; 
die Schenkel wurden adduciert, und darum wurden beim Sitzen die 
Ftlsse vom Boden gehoben; die Schenkel wurden abwechselnd an die 
Pelvis gebeugt und gestreckt; auch das Diaphragma wurde bisweilen 
afficiert. Alle Muskeln des Rumpfes und der Extremitaten wurden 
betrofFen, nur einige von den Gesichtsmuskeln blieben verschont. Diese 
Zuckungen traten bisweilen isoliert auf, oder in verschiedenen Kom- 
binationen, oder waren auf die eine Seite beschrankt. Bei ruhiger Bettlage 
wurden die Extremitaten befallen. Wenn die Bewegungen auf ihrem 
Maximum der Intensitat sind, sind die Intervalle kUrzer. 

Der Wille hat einen gewissen inhibitorischen Einfluss. Die Be- 
wegungen kommen im Schlaf niemals vor. Sehr heftige Bewegungen 
werden von dem Willen beeinflusst. Perkussion der Muskeln und 
plOtzliche, wenn auch unbedeutende, gemiitliche Alteration verstarken 
die Bewegungen. Die Muskelzuckungen sind schmerzfrei, verursachen 
aber ErschOpfung. Fibrillares Zittern kommt nicht vor. 

Epileptische Anfalle traten jeden Monat auf. Die Zuckungen 
waren vor einem epileptischen Anfall immer sehr ausgesprochen ; nach 
demselben war Pat. wahrend 2—3 Tage frei von Zuckungen. 

Fall von Mannini^). 

(Coree, Policlonie, Tics e MalaUia dei Tics, Riforma med. 1902). 

Cesar e Colleoni, 26 Jahr, Maurer. 

Anamnese. Vater Alkoholist. tjbrigens keine Hereditat. Im frUheren 
Leben des Patienten nichts Bemerkenswertes. Vor einigen Jahren zeig- 
ten sich typische epileptische Anfalle. Zufolge dieser Krankheit wurde 
Pat. in die Irrenanstalt aufsfenommen. 

Objektive Untersuchung. Am Kopre verschiedene Degenerations- 
zeichen. Er ist reizbar, zanksUchtig, eigensinnig, religios. GemUtsstim- 
mung abwechselnd. Keine Dementia. Die epileptischen Anfalle treten 
recht zahlreich auf, oft jeden Tag einer, sogar mehrere taglich. Patellar- 
reflexe gesteigert. Keine Sprachstdrungen. Pat. wird von myoklor 
nischen Zuckungen heimgesucht, welche vor den epileptischen Anfallen 

^) Unvollstandig beschrieben. 
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mehr ausgesprochen sind. Diese klonischen Bewegungen haben fol- 
gende charakteristische Eigenschaften : sie sind heftig, augenblicklich, 
blitzahnlich ; sie folgen nach verschieden langer Zeit aufeinander, sie 
umfassen selten die Gesichtsmuskeln, dagegen stets die der Extre- 
mitaten und meist aller gleichzeitig ; sie erzeugen keine Bewegungen, 
die ein bestimmtes Ziel haben. Bisweilen fallt Pat. zufolge der Zuk- 
kungen in den Beinen um. 

Fall von Mannini. 

(Policlonia ed epilessia. Gazetta degl. Ospedali e della Cliniche, 30. Sept. 1900). 

Pietro Val . . ., 33 Jahr, Handlanger. 

Anamnese, Der Vater litt lange Zeit an Pellagra, starb in jun- 
gen Jahren an Lungentuberkulose. Die Mutter starb an Typhoidfie- 
ber. Eine Schwester lebt und ist gesund. Alle BrUder als kleine 
Kinder an akuten Kinderkrankheiten gestorben. Betreffend die Ubrige 
Verwandtschaft nichts zu bemerken. 

Als kleines Kind hatte Pat. eine recht schwere Diphtherie. Iin 
Alter von 22 Jahren erhielt er einen schwere Brandwunde auf der 
rechten Seite des Gesichtes, des Raises und der Schulter, die eine 
grosse Narbe hinterlassen hat. Sechs Monate nach diesem UnglUcks- 
fall stellten sich sowohl epileptische Anfalle als myoklonische Zuckun- 
gen ein, welche dann fortbestanden haben. Pat. wurde zufolge epi- 
leptischer Geisteskrankheit in die Irrenanstalt zu Bergamo aufgenommen. 

Objektive Untersuchung, Korperkonstitution schwach. Panniculus 
adiposus sparlich. Pat. ist in psycho-physischer Entwickelung zurUckge- 
blieben. Gesrchtsausdruck kindlich lachelnd. GemUt sehr reizbar. 
Pat. leidet wahrscheinlich an Tuberculosis pulmonum in frUhem Sta- 
dium. Sensibilitat intakt. Patellarreflexe normal. Die elektrische Un- 
tersuchung giebt nichts Abnormes. Muskulatur schwach. Nirgends 
Paresen noch Atrophic. Pat. fUhlt, wenn die Muskelunruhe am in- 
tensivsten ist, Schmerzen im Abdomen langs der M. recti, in den \Va- 
den und im Kopf. Die epileptischen Anfalle, die i — 4 mal im Mo- 
nat auftreten, sind typisch. Nach denselben ist Pat. meist einige Tage frei 
von Muskelzuckungen. Allmahlich erscheinen solche wieder, sie beginnen 
im Gesicht und nehmen an Intensitat, Ausbreitung und Schnelligkeit 
zu und erreichen ein Maximum, das gewohnlich durch einen epilepti- 
schen Anfall beendet wird. Die Muskelzuckungen zeigen sich spon- 
tan, Oder wenn Pat. eine Willensbewegung ausfUhrt. Sie treten in den 
verschiedenen Teilen des Korpers auf, bald in alien 4 Extremitaten 
auf einmal, bald in einigen wenigen Muskeln; sie sind meist asymme- 
trisch in beiden Kcirperhalften. Am haufigsten entstehen Flexions- oder 
Extensionsbewegungen. Im Truncus werden meist die M. recti und 
obliqui angegriffen, weniger haufig die anderen, obwohl wahrend des 
Kulminationspunktes der Krankheit keine verschont bleiben. In der 
Zunge sind fibrillare Muskelzuckungen zu bemerken. Einzelne Bewe- 
gungen der Zunge werden bisweilen mit Zuckungen in der Muskulatur 
des Mundes und des weichen Gaumens kombiniert, welche heftigen 
Salivauswurf und Sprechschwierigkeit verursachen. 
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Gleichzeitig bemerkt man oft Zuckungen im Truncus und in den 
Extremitaten. Der Gang ist ausserordentlich erschwert; Pat. fallt leicht 
um. An gewissen Tagen kann er gar nicht gehen. Fibrillare Muskel- 
zuckungen treten nicht selten in den verschiedenen Teilen des Kor- 
pers auf. Wenn Pat. aufgefordert wird, eine Bewegung irgend einer 
Art zu machen, so fuhrt er sie aus, obwohl unvollstandig und mit ei- 
nigem Z5gern; er macht erst eine Reihe ungeordneter spastischer und 
klonischer Bewegungen, welche nach einem gewissen Ziel hinstreben, 
dasselbe aber nicht erreichen. 

Wenn der Kranke beobachtet wird, vermehrt sich die Muskel- 
unruhe. Im Schlafe h5rt sie auf, oder sie vermindert sich. In liegen- 
der Stellung ist ^ie hochgradiger als in anderer KGrperstellung. 

Unmittelbar vor einem Anfall sind die Muskelzuckungen ausser- 
ordentlich heftig. Auf eine Zuckung in einem Muskel folgt sofort eine 
in einem andern, oder es wird auch die Zuckung in demselben Mus- 
kel blitzschnell wiederholt, obwohl ohne Rhythmus. Es gleicht einer 
elektrischen Entladung, die in einem Punkt zu beginnen scheint und 
sich dann Uber das ganze Muskelsystem verbreitet. 

Einige Tage vor den epileptischen Anfalle, wo die Muskelunruhe 
am grossten ist, leidet Pat. stets an Diarrhoe. Mannini meint, dass 
dies darauf beruht, dass die Muskulatur in den Intestinalwanden von 
Muskelkontraktionen ergriflen ist. 



Die Progressive Myoklonus-Epilepsie. 



Das Vorkommen der Krankheit und die Litteratur 

daruber. 

Im Vorstehenden haben wir die Myoklonie im allgemeinen 
und die intermittente Myoklonus-Epilepsie wie deren Ubergange zur 
reinen Epilepsie einerseits und nun zuletzt zur progressiven Myo- 
klonus-Epilepsie anderseits studiert. Und damit bin ich auf das 
eigentliche Gebiet fiir meine Abhandlung gekommen. 

Die progressive Myoklonus-Epilepsie ist ein recht scharf be- 
grenztes Krankheitsbild, welches haufiger vorzukommen scheint, 
als man anfanglich geglaubt hat. 

Im Jahre 1891 beschrieb Unverricht zum ersten Male 5 
solche Falle bei Geschwistern. Seit diesem ist die Kasuistik be- 
deutend vermehrt worden. Nun sind Falle aus vielen Landern, 
aus Russland, Deutschland, Italien, Schweden, Amerika, England, 
Danemark und der Schweiz beschrieben. Wahrscheinlich kommt die 
Krankheit in alien Landern vor und ist wohl auch in alteren Zeiten 
vorgekommen, obwohl man sie nicht von anderen Krankheiten hat 
scheiden konnen. 

Jetzt schon kennt man in der Litteratur 51 Falle (in 30 Fa- 
milien), von denen indes einige unvollkommen beschrieben sind. 
Uberdies weiss man, dass 15 Falle in verschiedenen Familien der 
Kranken vorgekommen sind. Man hat viele von diesen Fallen in 
den verschiedenen Stadien der Krankheit recht genau studiert. 

Auf der nachstehenden Tabelle habe ich die Anzahl der typi- 
schen Falle aufgenommen, welche von verschiedenen Autoren nach 
Unverricht beschrieben worden sind, ferner das Jahr, in welchem 
dies geschehen ist, und den Titel der Arbeit. 
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Ausser diesen Fallen kommen in der Litteratur einige hochst 
unvollstandig beschriebene Falle von Myoklonie in Verbindung mit 
Epilepsie vor und zwar von d'Alloco (Parecchi casi di mioclonia 
la maggior parte familiari, Riforma nied. Nr. 19, 20, 21, 1897), 
iiber deren Natur man im Zweifel sein kann. 

Uberdies giebt es einige atypische Falle: i beschrieben von 



') Die Falle nicht weitcr beschrieben. 
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HOM^N (Om paramyoklonus multiplex, Finska Lakaresallskapets 
Handlingar, 1887 und Arch, de Neurologic, 1887); i von LuGARO 
(Sulla mioclonia, Riv. di patol. nerv. & ment. 1896) und i von 
MURRI (Del paramioclono molteplice, Riv. crit. di clin. med., 1900). 

KOSCHEWNIKOW und nach ihm verschiedene andere russische 
Forscher (V. Bechterew, Darkschewicz, Orlowsky, Hermann 
u. a.) haben auf russisch Falle von kortikaler Epilepsie beschrie- 
ben, die ausserdem in den Zeiten zwischen den Anfallen klonischen 
Krampf zeigen. KOSCHEWNIKOW hat eine solche Krankheit » Epi- 
lepsia partialis continua» genannt. Aus den kurzen Referaten 
dariiber, die ich gesehen habe, schliesse ich, dass KOSCHEWNIKOW 's 
Falle sowohl in Bezug auf Entwicklung und Verlauf wie Symp- 
tomatologie von der progressiven Myoklonus-Epilepsie bedeutend 
abweichen. 

Ich kann daher nicht die Ansicht derjenigen Autoren teilen, 
welche Falle von diesen beiden Krankheiten zusammenfiihren wollen. 
Auf KosCHEWNlKOW's Epilepsieform komme ich spater noch zu- 
riick. 



Verlauf, Prognose. Allgemeines Krankheitsbild. 

Die Krankheit beginnt im allgemeinen akut in der spateren 
Kindheit, meist ohne nachvveisbare Veranlassung. Madchen wer- 
den etwas haufiger und friiher befallen als Knaben. Die ersten 
Anzeichen bestehen meistens in nachtlichen epileptiformen An- 
fallen, welche die Patienten im Schlafe heimsuchen. In gevvissen 
Fallen scheint Enuresis nocturna einige Zeit vorher aufgetreten zu sein. 

Die Anfalle wiederholen sich in immer kiirzer werdenden 
Intervallen. Nach einem oder einigen Jahren stellen sich myoklo- 
nische Phanomene ein. 

Verschiedenen Autoren gemass scheint es, als ob die Krank- 
heit mitunter mit anfallsweise auftretenden, ausgebreiteten kloni- 
schen Zuckungen begonne, zu welchen sich nach mehr oder we- 
niger langerer Zeit (nach einigen Wochen oder Monaten) epilepti- 
forme Anfalle gesellen. Bei einzelnen Gelegenheiten haben sich 
myoklonische und epileptische Symptome zufolge heftigen psych i- 
schen Schreckes oder Traumas gleichzeitig gezeigt. 

Die Krankheit hat einen chronischen, periodisch-cyklisch pro- 
grediierenden Verlauf. Die Kranken werden nach langerer oder 
kiirzerer Zeit vollstandig unfahig, sich selbst zu behelfen, sie miissen 
das Bett hiiten und brauchen viel Aufsicht und Pflege. Allmah- 
lich tritt Marasmus ein, wenn nicht eine interkurrente Krankheit 
vorher schon ihrem ungliicklichen Dasein ein Ende gemacht hat. 

Die Dauer der Krankheit ist sehr verschieden. In der Litte- 
ratur giebt es Falle, die in einigen wenigen Jahren zu Marasmus 
und Tod gefiihrt haben. In dem schwedischen Geschlechte finden 
sich indes Falle, wo die Kranken 60 — 70 Jahr alt geworden sind 
und 50 — 60 Jahre an ihrer Krankheit gelitten haben. Dies diirfte doch 
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zu den Seltenheiten gehoren. Die meisten Patienten sterben in 
mittlerem Alter (nach c. 10—20 Jahren). 

Aus dem Angefiihrten geht ganz deutlich hervor, dass die 
Prognose quoad valetudinem completann durchaus schlecht ist. In- 
des giebt es Falle, welche durch gewisse therapentische Massnah- 
men fiir mehr oder weniger lange Zeit wesentlich verbessert wer- 
den. Ein radikale Heilung kennt man doch nicht. 

Die Krankheit tritt in verschiedenen Perioden recht verschie- 
den auf, weshalb es mir zweckmassig erscheint, sie in drei Stadien 
einzuteilen. 

Stadium I. 

Im Stadium I, dem epileptisch-tetaniforinen Stadium, welches 
eine kiirzere Zeit oder auch einige Jahre dauert, werden die Kran- 
ken meist nur nachts von kurzen Krampfanfallen heimgesucht, 
welche von kompetenten Forschern als epileptische bezeichnet 
worden sind. Diese Anfalle erscheinen im allgemeinen im Schlafe, 
anfangs mit langeren Zwischenraumen, werden aber immer gewohn- 
licher. Im Zusammenhange hiermit verandern die Anfalle immer 
mehr ihren friiheren Charakter, sie werden mehr und mehr tetani- 
form : die Patienten erwachen heftig aus dem Schlafe, wonach sie 
von Anfallen von schmerzhaftem klonischen oder klonisch-tonischen 
Krampf in den verschiedenen Teilen des Korpers heimgesucht 
werden. Diese Anfalle sind sehr verschieden ausgesprochen, in 
den mildesten Fallen bestehen sie nur aus einigen dicht aufeinan- 
der folgenden Muskelstossen in den Extremitaten, wonach die Pa- 
tienten wieder einschlafen, in schwereren Fallen dauert der Anfall 
langer. Die schwersten Anfalle dauern recht lange (bisweilen uber 
eine halbe Stunde), sie gleichen einem Tetanieanfall recht sehr, 
die Korperstellung ist ungefahr dieselbe, es gehen gleichzeitige 
Muskelstosse durch den Korper, die so dicht aufeinander folgen, 
dass die Muskulatur nicht erschlaffen kann; sie befindet sich die 
ganze Zeit in gesteigertem Tonus. Ein bedeutenderer lokomotori- 
scher Effekt kommt nicht zu stande, weil die antagonistisch wir- 
kenden Muskelgruppen gleichzeitig von Krampf befallen werden. 
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Nach einer langeren oder kiirzeren Weile hat der Anfall seinen 
Hohepunkt erreicht, wonach ersterer wieder schwacher wird. Jeg- 
liche Manipulation, welche man wahrend der Anfalle mit den Pa- 
tienten vornimmt, erhoht die Krampfzuckungen auffallend. 1st der 
Anfall sehr schvver, so geschieht es zuweilen, dass der tetaniforme 
Anfall in einen epileptiformen iibergeht, wobei Pat. fiir einige 
Augenblicke das Bewusstsein verliert. Sonst ist dies erhalten. 
Pat. fiihlt Schmerzen und Angst und stosst bei jedem schwereren 
Muskelstoss, der auch die Respirationsmuskeln afficiert, laute 
Schmerzensrufe aus. Pat. schwitzt stark und hat reichlichen Spei- 
chelfluss. Urin und Faeces gehen bei Anfallen mit erhaltenem 
Bewusstsein nicht unfreiwillig ab. 

Solche Anfalle werden mit der Zeit immer gewohnlicher; 
endlich ist Pat. kaum eine Nacht vollig frei davon. Bald genug 
bemerkt man eine gewisse Periodicitat in deren Auftreten, indem 
gewisse Nachte hintereinander verhaltnissmassig ruhig sind, und 
darauf einige schwere Nachte folgen; so geht es dann in stetem 
Wechsel weiter. 

In dem Masse, wie die nachtlichen Anfalle gewohnlicher werden, 
gestalten sie sich auch gelinder. Sie gehen iiber, oder richtiger ge- 
sagt, sie werden von myoklonischen Phanomenen ersetzt, die tags auf- 
zutreten beginnen, und damit ist die Krankheit im zweiten Stadium. 

Im ersten Stadium zeigt Pat. tags nicht sonderlich ausgepragte 
Syniptome. Nach schwereren Anfallen zeigt sich zwar am folgen- 
den Tage Abgeschlagenheit. Allmahlich bemerkt man indes bei 
dem Pat. eine deutliche Depression; das Kind spielt nicht mehr 
so gern wie fruher, es wird scheu und traurig, und die Intelligenz- 
entwicklung bleibt stehen oder geht zuriick. 

Zur Beleuchtung dieses Stadiums will ich folgenden Fall an- 
fiihren, den ich in der medizinischen Klinik zu Stockholm recht 
genau zu beobachten Gelegenheit gehabt habe. 

Fall I. 

(Eigene Beobachtung.) 

Selnia K,, 1 1 Jahre, aus dem Kirchspiel M. in Blekinge. (S. 
Geschlechtstafel N:r I, Familie II, Fall 2). 



46 

Anamnese. Die Mutter der Patientin ist ein Cousinenkind ihres 
Mannes. 

Der Vater ist gesund. Er ist seinen Gewohnheiten nach massig. 
Eine Vaterschwester der Patientin ist schon lange geisteskrank gewe- 
sen. Das eine ihrer 5 Kinder (ein Madchen) soil auch geisteskrank 
sein. Eine andere Vaterschwester der Patientin ist lange sonderbar 
gewesen und wird fUr nicht vollig normal gehalten. Drei Cousinen 
vaterlicherseits, welche nun tot sind, batten dieselbe Krankbeit wie Pat., 
obgleich in einem viel boher entwickelten Grade. 

Die Mutter der Patientin ist gesund. Ibre nacbsten Verwandten 
sind frei von scbwereren Nerven- und Gebirnkrankbeiten. 

Der Ebe sind bis jetzt 6 Kinder entsprossen. Pat. ist die nacbst- 
alteste. Die Scbwestern sind gesund und werden als mittelmassig ent- 
wickelt angeseben. Eine Scbwester von 4 Jabren soil stottern. 

Die Patientin war als kleines Kind gesund; sie batte nie Kon- 
vulsionen. Mit 15 Monaten fing Pat. an zu geben. Erst in einein 
Alter von 2 Jabren begann sie einige WOrter, wie Mutter und Vater 
etc., zu sagen. Es macbte ibr lange eine gewisse Scbwierigkeit, kor- 
rekt zu sprecben ; einige langere W5rter soil sie nicbt einmal in der 
letzten Zeit mit Leicbtigkeit baben aussprecben kOnnen. Von frUbster 
Kindbeit an ist sie in der Verstandesentwicklung binter gleicbalterigen 
Kindern zurUckgeblieben, wabrend sie ausserlicb gross und stark war. 
Sie bat sicb oft eigensinnig gezeigt, sonst aber ziemlicb frdb und bei- 
ter, und bat gem mit den Gescbwistern und andern Kindern gespielt. 
Mit sieben Jabren bielt man die Patientin nocb nicbt ftlr fabig, an 
dem Unterricbt in der Kleinkinderscbule teilzunebmen, wesbalb sie 
nocb ein Jabr mit dem Scbulbesucb warten durfte. In der Scbule bat 
sie in diesen Jabren nur geringe Fortscbritte gemacbt, so dass sie nocb 
nicbt bat in die eigentlicbe Volksscbule versetzt werden konnen. In 
gewissen Facbern nimmt sie docb ganz gut teil, wie z. B.' im Lesen 
und Scbreiben, aber alle Arten von Recbnen baben ibr sebr grosse 
Scbwierigkeiten bereitet. 

Als kleines Kind batte Pat. die Masern und mit 7 Jabren Scar- 
latina obne Folgekrankbeiten. Mit 9 Jabren bekam Pat. wabrend ei- 
ner Nacbt im Scblafe einen Krampfanfall, welcber vom Vater in einem 
Briefe folgendermassen bescbrieben wird: sie ballte die Fauste, wurde 
steif und streckte sicb, biss die Zabne zusammen und njisste ins Bett. 
Wabrend des Anfalls war sie nicbt bei Bewusstsein. Solcbe Anfalle 
wiederbolten sicb dann in der ersten Zeit ungefabr einmal im Monat. 
An den darauf folgenden Tagen war sie gesund und froblicb wiegewobnlicb. 
Allmablicb nabm die Krankbeit docb einen andern Cbarakter an ; 
Pat. erwacbte gewisse Nacbte und klagte liber Scbmerzen in den Un- 
terarmen. Diese, welcbe sie vor sicb auf der Brust bielt, begannen 
bin und ber zu scbutteln, ebenso die Beine (wenn der Anfall etwas 
scbwerer war), obne docb besonders grosse Exkursionen zu macben. 
Wabrend der Anfalle, welcbe von ^,2 Minute bis zu einer balben 
Stunde oder mebr zu dauern pflegten. war die Patientin bei .vollem 
Bewusstsein. 

Oft fublte sie binterber ein BedUrfnis, Wasser zu lassen, und gab 
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diesen Wunsch zu erkennen. Der Harn ging nie spontan wahrend 
eines Anfalles unter beibehaltenem Bewusstsein ab. Hiernach schlief 
sie bald wieder ein. In gewissen Nachten war sie frei von dergleichen 
Anfallen, in andern konnte sie mehrere in derselben Nacht bekommen. 
Wenn der Anfall mit grosser Heftigkeit eintrat, was mindestens alle 14 
Tage geschah, so jammerte die Patientin und schrie laut. Arme und 
Beine wurden immer etwas steif; Pat. geriet gegen Ende des Anfalls 
stets in Schweiss. 

Mitunter geschah es, dass die Patientin wahrend eines ganz leich- 
ten Anfalls schlief, dagegen nie wahrend der schwereren. Sobald sie 
wahrend eines Anfall erwachte, wollte sie immer, dass jemand ihre 
Unterarme (die untersten Teile) hart umfasste, da sie hiervon Linde- 
rung erfuhr. 

In demselben Masse, wie letztere Art von Anfallen gewohnlicher 
geworden ist, sind die »Schlafanfalle» (Anfalle, wo die Patientin ohne 
Bewusstsein ist) seltner gerworden, obgleich sie nicht ganz verschwun- 
den sind. 

Am Tage nach einer unruhigen Nacht zeigte sich die Patientin 
oft matt und niedergeschlagen, und ihr Schulbesuch musste eingestellt 
werden; sie sass dann meistens still und wollte nicht spielen. Eine 
gewisse Unsicherheit der Hand liess sich auch bald spUren; dieselbe 
geriet leicht ins Zittern, wenn sie essen oder etwas mit den Handen 
verrichten wollte. Dies geschah in noch hoherem Grade, wenn jemand 
sie ansah oder von ihrer Krankheit sprach, wo sie oft zu weinen an- 
fing. Gleichzeitig hiermit wurde auch Unsicherheit im Gange bemerk- 
bar. Pat. fing an vorsichtig zu gehen, lief ungern, was sie frUher viel 
gethan hatte, und Treppen ohne Gelander wagte sie Uberhaupt kaum 
zu betreten. 

So war im grossen und ganzen ihr Zustand im Frlihling 1898^ 
als ich in M. war und die Patientin sah. Sie sah sonst gross und 
stark aus. Eine nahere Untersuchung hatte ich damals nicht Gelegen- 
heit zu machen. 

Der Zustand hat sich seitdem bestandig verschlimmert. Die 
nachtlichen Anfalle sind heftiger und ofter gekommen, der ruhigen 
Nachte sind immer weniger geworden. 

Der Tremor in den Armen Und in den Handen ist grosser ge- 
worden. Hand- und Fussschweisse haben die Patientin oft belastigt. 
Der Gang hat sich auch etwas verschlechtert. Es ist passiert, dass die 
Patientin im Laufe des Tages dann und wann einmal umgefallen ist. 
Treppen hat sie in letzter Zeit auf keine Weise ohne Hilfe steigen 
kcinnen. Das Gemlit ist schlechter geworden. Ausserdem hat sich ihr 
Aussehen allmahlich verandert. Die Augen sind matter, und Pat. ist 
dicker und unbeholfener geworden. 

Im November 1898 wandte ich mich an die Lehrerin des Kin- 
des mit der Frage, wie es Selma gehe, und bekam dann (den 29. 
Nov.) einen recht langen, Aufklarung gebenden Brief, aus dem ich 
folgendes anfuhre: 

»Die Krankheit ist eher im Zu- als im Abnehmen begrifFen. 
Eine langere Zeit hat sie die Schule fast jeden zweiten Tag versaumt. 
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Sie ist dann in der Nacht krank gewesen, und die Eltern woUen sie 
nicht gem in die Schule schicken, weil sie kOrperlich sehr matt wird. 

Die Tage, wo sie in der Schule ist, sieht sie mUde und abge- 
spannt aus, die GesichtszUge sind schlafF, der Blick matt und trage, 
und sie kann fast gar nicht denken. In der vorigen Woche war sie 
drei Tage hintereinander zu Hause. Ich ging Sonntag hin, um mich 
nach ihr zu erkundigen. Die Mutter erzahlte dann, dass die Krank- 
heit, welche frtlher bloss einmal in der Woche kam, nun 2 bis 3 mal 
kommt. 

Einen Schlafanfall hat sie lange nicht gehabt, wenn aber die 
»andern Anfalle» kommen, beginnen sie gewOhnlich um 2 Uhr des 
Morgens und dauern dann bis 5 oder 6 Uhr^). Sie schilttelt dann so 
sehr, dass das Bett mit zu schutteln scheint, und schreit: »Es thut so 
weh», so weh», aber sie haben sie nicht gefragt, wo es weh thut. 

Die Ubrigen Nachte schlaft sie sehr unruhig und schreit oft nach 
dem Vater: »Nun kommt das Schlltteln». Mitunter kann man sie be- 
ruhigen, dass sie wieder einschlaft. 

Die Tage, wo sie gesund ist, will sie selten mit ihren Geschwi- 
stern spielen, sondern sitzt meistens still. In der Schule hat sie auch 
keine Lust, mit den andern Kindern zu spielen. Ich kann sie selten 
dazu bringen hinauszugehen, sondern sie sitzt am liebsten in der Schul- 
stube. Frage ich, wie sie sich befindet, fangt sie sofort an zu weinen. 
So thut sie auch zu Hause, wenn jemand von ihr und ihrer Krank- 
heit spricht, so dass sie es h6rt. 

Ich glaube auch beobachtet zu haben, dass sich mit dem Fort- 
schreiten der Krankheit Schwermut bei ihr einstellt. 

Schon von Natur geistig schwach begabt, macht sie nun seit der 
Verschlimmerung der Krankheit gar keine Fortschritte in der Schule. 
Lesen und Schreiben sind die Facher, in denen sie einigermassen mit 
den andern Kindern verglichen werden kann. In der letzten Zeit habe 
ich beobachtet, dass ihre Hand beim Schreiben leicht zittert. Ich 
hatte beabsichtigt, sie beim Examen in die eigentliche Volksschule zu 
versetzen; da sie aber in keiner Klasse mitkommen kann, so ist es 
besser fUr sie, noch ein Jahr in die Kleinschule zu gehen.» 

Seit Ende des vorigen Jahres ist die Krankheit, obgleich lang- 
sam, immer weiter vorgeschritten. Pat. hat in letzter Zeit selten eine 
voUstandig ruhige Nacht gehabt, denn sie wacht immer einmal auf und 
hat dann einen mehr oder weniger schiveren Anfall. 2 bis 3 Nachte 
hintereinander sind diese gewcihnlich ziemlich unbedeutend, dann kom- 
men 2 bis 3 unruhigere Nachte mit mehreren Anfallen und zwar 
schwereren. 

Auch am Tage hat sie sich mehr oder weniger ruhig gezeigt und 
gewOhnlich so, dass sie den Tag oder die Tage nach einigen schwe- 
ren Nachten kOrperlich verhaltnismassig ruhig ist. Der Tremor ist 
weniger ausgesprochen, sie geht sicherer, ist vergntlgter nnd isst mehr, 
kurz gesagt, das Allgemeinbefinden ist merkbar verbessert. In einer 



^) Derselbe Anfall dauert nie so lange, sondern es sind mehrere verschiedenc, 
zwischen denen sie gevvohnlich eine Weile schlaft. (Bemerkung des Verfassers). 
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Nacht zwischen 2 solchen ruhigen Tagen hat sie nur einen oder ein 
paar leichte Anfalle. Dann kommt ein Tag, wo alle die genannten 
Krankheitssymptorae mehr ausgesprochen sind. Einzelne kleine schnelle 
Zuckungen sind dann in dem einen oder andern Arme oder in der 
Hand bemerkt worden. In der allerletzten Zeit hat man an solchen 
Tagen ausserdem bei der Patientin eine gewisse Schwierigkeit beobach- 
tet, alle Worter ruhig und gleichmassig aussprechen zu konnen. Pat. 
pflegt matt und niedergeschlagen zu sein. 

Dann kommen in der nachsten Nacht ein oder mehrere schwere 
Anfalle, der folgende Tag ist gewOhnlich wieder unruhig, ebenso die 
darauf folgende Nacht. Dann einige Tage und Nachte relativer Ruhe 
— und so immerfort. 

Status prcBsens im Mdrz i8gg, Korperlange = 134 cm. Sie ist 
von gutem Korperbau mit ziemlich gut entwickelter Muskulalur und 
sehr gut genahrt. Die Patientin, die erst eine Woche nach der Auf- 
nahme gewogen wurde, hatte dann ein Gewicht von 36,8 kg. (den ^^ 3 
= 37 kg.; den ^^3 = 37,5 und den ^"/3-=37,s). 

Die Patientin macht einen etwas schwerfalligen Eindruck. Ihr 
Aussehen ist gesund mit roten Backen, die rund sind wie die von ei- 
nem gesunden Kinde ihres Alters. Zuweilen ist sie doch etwas cya- 
notisch im Gesicht, zuweilen mehr blass. 

Psyche, In ihrem Wesen ist sie gew5hnlichen Kindern sehr un- 
ahnlich, sie ist in Gegenwart Fremder sehr blode, der Blick ist in so 
hohem Grade scheu, dass sie fast immer, wenn man sie beobachtet 
oder nur mit einem andern im Zimmer von ihr spricht, die eine Hand 
oder beide vor die Augen halt, wobei sie gleichzeitig den Kopf nie- 
derbeugt, nach vorn und rechts, und das Gesicht etwas nach links 
wendet. Das Kinn ruht auf diese Weise dann auf der Brust (= Caput 
obstipum). Im Anfange ihres Aufenthaltes im Krankenhause weinte 
sie ausserdem immer bei solchen Gelegenheiten, was sie nun fast nie 
mehr thut. 

Nur mit Muhe kann eine fremde Person sie dazu bringen, eine 
Frage zu beantworten, und muss dieselbe mehrmals wiederholen, be- 
vor sie eine kurze, flUsternde Antwort giebt. Dagegen kann man sie 
verhaltnissmassig leicht dazu bringen, laut aus einem Buche zu lesen 
oder zu zahlen. Beim Lesen sieht man, dass sie 5fters die Stirn run- 
zelt; die Muskelunruhe in den Handen tritt auch deutlicher hervor. 
In Bezug auf die Stimme ist nichts zu bemerken. Mit der Warterin, 
der Frau, welche sie aus der Heimat begleitet hat, und die sie von 
ihrer ersten Kindheit an gesehen, ist sie sehr unbefangen und spricht 
mit ihr wie gewOhnlich von allem moglichen. Sie zeigt Interesse fUr 
alles, was im Krankenhause geschieht, spricht oft von ihrem Heim, 
den Geschwistern und den Eltern, wartet auf Briefe von zu Hause u. 
s. w. Zuweilen kann sie sogar recht vergnOgt sein. Man kann sie 
leicht zum Lacheln bringen, aber sie pflegt auch dann gew5hnlich die 
Augen mit den Handen zu verdecken, oder wenn sie im Bette liegt, 
wendet sie sich weg und drUckt ihr Gesicht ins Kissen. 

Pat. bringt einen grossen Teil des Tages ausser Bett zu. Sie 
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sitzt am liebsten auf einem Stuhl und liest in irgend einem Kinder- 
buche. Sie liest immer laut. 

Sie zeigt sehr wenig Neigung, Bekanntschaft mit andern Patien- 
tinnen anzukntlpfen; dazu ist sie zu scheu. 

Sie geht doch zuweilen mit der Warterin im Korridor spazieren 
und begleitet sie in die angrenzenden Krankensale, wo sie andere 
Kranke besuchen. Selma verhalt sich doch sehr still und bl5de, Es 
scheint, als ob sie sich in Fremder Gegenwart in hohem Grade ihrer 
Krankheit scheme. Beginnt eine der andern Patientinnen von ihrer 
Krankheit zu sprechen, so halt sie wie eben gesagt, den Kopf schief, 
die eine Hand vor dem Gesicht. 

Die Patientin scheint Uber ihre Krankheit zu trauern. 

Sie ist hinsichtlich der Zeit recht gut orientiert, sie halt genaue 
Rechnung betrefls der Tage der Woche, ja sogar des Monats; sie 
weiss, dass wir nun 1899 schreiben, kennt aber doch nicht ihr Ge- 
burtsjahr, noch ihren Geburtstag, weiss indes, dass sie 11 Jahr ist. 
Sie kann, wie gesagt, lesen und verstehen, was sie liest; sie kennt die 
meisten Schriftzeichen und kann sie recht gut zu Wdrtern zusammen- 
setzen, obgleich die Buchstabierung natUrlich nicht die richtige ist. 
Ziffern versteht sie eigentlich nicht anzuwenden; sie kann sie der Reihe 
nach bis 100 und darUber hersagen, sie kann aber nicht einmal die 
einfachsten Rechenoperationen wie Addition und Multiplikation aus- 
fUhren; sie weiss, dass 3 + 2 = 5 ist, wie viel aber 5 + 3 ist, kann sie 
nicht sagen; sie rat auf 6. 

Sie kennt die Uhr, so dass sie wenigstens die Stunden ange- 
ben kann. 

Das Gedachtnis und die AufFassung scheinen nicht so ganz 
schlecht zu sein. Die Aufmerksamkeit ist gut. 

Ihr Temperament ist freilich recht eigensinnig, obgleich dies wah- 
rend des Aufenthaltes im Krankenhause nicht so sehr hervorgetreten 
ist. Sie hat ohne eigentliche Ursache stark ausgepragte Sympathien 
und Antipathien gegen verschiedene Personen, mit denen sie wahrend 
des Aufenthaltes im Krankenhaus in BerUhrung gekommen ist. 

Subjektive Symptome, Pat. klagt Uber nichts; sie hat nie Kopf- 
weh, noch sonst irgendwo Schmerzen im KOrper. Etwas matt und 
benommen fuhlt sie sich freilich oft. 

Behandluhg und Didt, In der ersten Zeit bekam Pat. gemischte 
Nahrung, aber von dem 20. 3 an hat sie weder Fleisch noch Fisch be- 
kommen, sondern von Milchspeisen und vegetabilischer Nahrung 
gelebt. 

Periodicitdt. Wie in der Anamnese gesagt worden ist, herrschen 
unaufhOrliche Wechsel in ihrem Zustande. Auf einige ruhige Tage 
(und Nachte) folgen einige weniger ruhige, und auf solche Weise ent- 
stehen Perioden von einer Dauer von 5 bis 6 Tagen. 

Die ndchtlichen Artfdlle. Die unruhigste Zeit fUr sie ist zwi- 
schen 11 und 5 Uhr in der Nacht. Wahrend ihres hiesigen Aufent- 
haltes hat Pat. nicht eine Nacht in diesen Stunden ruhig geschlafen. 
Wenigstens einmal in jeder Nacht ist sie zufolge eines Anfalles erwacht. 
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Es wird ihr abends nicht schwer einzuschlafen ; wenn sie aber 
einige Stunden geschlafen hat, wird sie, wie gesagt, von einem Anfall 
geweckt. 

Die Anfalle sind recht zahlreich gewesen. Ein Verzeichnis der 
Anzahl derselben wird beigefUgt. 

Da ich mehrere Nachte im Krankenhause in einem an das der 
Patientin grenzenden Zimmer zubrachte, so habe ich Gelegenheit ge- 
habt, nicht so wenige, von den leichtesten bis zu ziemlich schweren, 
zu beobachten. Sie gleichen einander immer, treten aber .mit sehr 
verschiedener Heftigkeit auf, weshalb ich sie gesondert schildern muss: 
i) leichte Anfalle; 2) mittelschwere ; 3) schwere. 

Die Anfalle der ersten Gruppe sind die gewohnlichsten, sie daiiern 
von ^2 bis zu einigen Minuten und zeigen sich im ganzen folgender- 
massen: Gleichzeitig mit dem Erwachen fuhlt Pat. oft einen gelinden 
Schmerz langs der Innenseite des Unterarmes. Pat., welche fast im- 
mer im Schlafe eine seitliche Lage einnimmt, behalt dieselbe bei, 
die Arme in Flexionsstellung vor der Brust; den untersten Teil des 
rechten Unterarmes umfasst sie mit der linken Hand; die rechte Hand 
pflegt sie ein wenig geballt zu haben die Daumen am Zeige- 
finger. Die Flexormuskeln beider Unterarme zeigen gleichzeitige kleine 
klonische Muskelzuckungen in ziemlich raschem Tempo, ohne bestimm- 
ten Rhythmus; dieselben verursachen keinen bedeutenden lokomotori- 
schen Effekt. Man sieht und fUhlt, wie die ge^iannten Muskelsehnen 
unter der Haut vor- und rtickwarts springen (gleichzeitig in beiden 
Armen). Nach kurzer Zeit werden die Zuckungen seltener, Pat. liegt 
ruhig, aber wach; das eine oder andere Mai sieht man die Zuckungen 
freilich wieder (obgleich nie in einem Arme allein). Lasst man die 
Patientin jetzt in Ruhe, so schlaft sie recht bald wieder ein, um viel- 
leicht nach einer Weile aufs neue bei einem neuen Anfalle zu erwachen. 
Es ist bisweilen geschehen, dass Pat. wahrend solcher leichter Anfalle 
geschlafen hat. 

Wahrend eines mittelschweren Anfalles verrat Pat. grosseren Schmerz 
in den Unterarmen und ausserdem in den Beinen an der Vorderseite 
der Schenkel gleich oberhalb der Kniee (der M. quadriceps-Sehne 
entsprechend). 

Dem Anscheine nach sind nun samtliche Muskeln der beiden 
Arme und Beine afficiert. Sie befinden sich wahrend des Anfalles, der 
5 bis 20 Minuten zu dauern pflegt, in einem gewissen Grad von ge- 
steigertem Tonus, welcher bisweilen zu einem momentan vollstandigen, 
Uberall gleichzeitigen anwachst. Unmittelbar darauf tritt eine gewisse 
Erschlaffung ein, und dann folgen dichte, in raschem Tempo aufein- 
ander folgende StOsse. Die Extremitaten werden hierbei nicht hin 
und zurUck geworfen, sondern sie behalten im ganzen ihre ursprUng- 
liche Lage. Die Arme halt sie wie in den leichten Anfallen; die 
Beine sind in keiner bestimmten Stellung, sowohl in den Hllft- wie 
in den Kniegelenken oft etwas gebogen. Je schwerer der Anfall ist, 
desto grossere Neigung scheinjt sie zu haben, die Beine auszustrecken. 
Pat. wird gewohnlich warm und schwitzt zuweilen etwas. Sie will gern, 
dass jemand ihre Unterarme hart umfasst, was ihr ihrer Aussage nach 
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Linderung verschafft. Wenn die Warterin, welche in demselben Zim- 
mer wie Pat. liegt, nicht sofort erwacht, ruft sie dieselbe und bittet 
sie, ihre Unterarme fest zu umschliessen. Lasst diese die Patientin los, 
ehe der Anfall vorUber ist, so bittet dass Madchen instandig: »Halte 
noch ein bisschen; es thiit so weh, so weh.» Der Anfall hort nie 
plotzlich aiif, sondern es geht so zu, dass die Steifheit der Extremi- 
taten allmahlich verschwindet und die Muskelzuckungen seltener wer- 
den; Pat. liegt ruhig, ohne vermehrten Muskeltonus, und bald ist sie 
wieder fest eingeschlafen. 

E71 schwerer Anfall, der oft in derselben Nacht kommt wie 
andere leichtere, zeigt sich wiederum etvvas anders. Wenn ein solcher 
im Annahen ist, kann man ihn oft schon abends vor dem Einschlafen 
voraussagen. Hiervon mehr weiter hinten. Im Schlafe liegt Pat. nicht 
ruhig wie gewohnlich, sondern dann und wann werden die Extremi- 
taten von den soeben beschriebenen Muskelzuckungen befallen. Plotz- 
lich erwacht die Patientin und fUhlt heftige Schmerzen in den beiden 
Unterarmen und in den Schenkeln gleich oberhalb der Kniee. Sie 
schreit in demselben Augenblick. Die Warterin springt auf und um- 
fasst ihre Unterarme. Die Muskeln der Arme und der Beine sind 
wahrend des Anfalles sehr steif; die Beine halt sie ausgestreckt mit 
plantar flektierten FUssen, die Oberarme am Brustkorbe, die Unter- 
arme in Flexionsstellung vor sich auf der Brust, die Hande halb ge- 
schlossen mit den Daumen an die llbrigen Finger adduciert (einige 
Male hat sie den einen Daumen [den rechten] zwischen dem Zeige- 
und dem Mittelfinger gehalten). Sowohl die Arme wie die Beine wer- 
den von dicht aufeinander folgenden gleichzeitigen Zuckungen durch- 
fahren, wobei alle Muskeln der Extremitaten in vollstandigen Tonus 
geraten, auf den augenblicklich eine gelinde Erschlaffung folgt, und 
dies wiederholt sich stets von neuem. Eine Erschlaffung hat gewohn- 
lich nicht Zeit, sich weiter zu entwickeln, ehe eine neue Zuckung 
kommt. Hierbei entstehen nur ganz unbedeutende Bewegungsexkur- 
sionen: die Unterarme werden noch ein klein wenig mehr gebogen, 
und die Beine werden, wenn m5glich, noch mehr ausgestreckt, wiih- 
rend die Plantarfiexion der FUsse ihr Maximum erreicht. 

Pat. sj:hreit bei jedem heftigeren Stoss auf, so dass ihr Jammer- 
geschrei weit zu horen ist. Der Gesichtsausdruck zeigt sowohl Schmerz 
wie Angst. Die Haut wird rot und warm. Die Respiration ist heftig 
und keuchend. Gegen Ende des Anfalles liegt die Kranke im Schweiss. 
Ausserdem pflegt die Salivation reichlich zu sein, so dass ein Teil des 
Speichels an dem gegen das Kissen gerichteten Mundwinkel heraus- 
rinnt. Aber auch die Menge der ThranenfiUssigkeit ist mitunter ver- 
mehrt, so dass Thranen an den Backen niederlaufen. Der Harn geht 
nie ins Bett. 

Die Haut wird bald blass, und der Schweiss fUhlt sich kalt an. 
Der Radialispuls, der wahrend des eigentlichen Anfalles zufolge der 
dicht aufeinander folgenden Zuckungen unmoglich z\x zahlen gewesen 
ist, wird langsam und geht bis auf einige 60 Pulsschlage hinab, eine 
Frequenz, die viel niedriger ist als jemals am Tage. Zuweilen ge- 
schieht es, dass der Anfall wieder auflodert, der Tonus der Muskeln 
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nimmt zu, die dicht aufeinander folgenden Zuckungen kommen wie 
zuvor, die Haut wird wieder warm, und die Respirationsfrequenz nimmt 
zu, wonach der Anfall mit Schweiss und Blasse endigt. In der ganzen 
Zeit ist Pat. bei vollem Bewusstsein gewesen. 

Die mechanische Reizbarkeit ist, was die Arme betrifft, wahrend 
des Anfalles bedeutend vermehrt. Fast jede Manipulation mit den- 
selben macht den Anfall sofort heftiger. Eine gelinde Perkussion 
langs dem Radius oder der Ulna, wie auch langs dem Nervus ulnaris 
Oder medianus verursacht deutlich eine solche AVirkung. Ebenfalls 
findet man, dass eine oder mehrere Muskelzuckungen wiederkommen, 
wenn Pat. ihre Lage im Bette andert, gleich nachdem der Anfall auf- 
gehort hat. Eine Perkussion langs einem der Nerv. facialis verursacht 
keine Zuckungen, weder im Gesicht noch anderswo, auch scheint die 
mechanische Reizbarkeit an den Beinen nicht wesentlich vermehrt 
zu sein. 

In einer Nacht (der Nacht zum 27. Marz) verlor die Falientln 
das Bewusstsein wahrend eines ihrer Anfalle. Ich war leider nicht im 
Krankenhause, habe aber versucht, so genaue Auskunft wie moglich 
von der Warterin, einer recht intelligenten Frau, zu bekommen. Die 
Patientin hatte zuerst einen schAveren Anfall von dem gewohnlichen 
Typus und von einer Dauer von einigen Minuten. Sie lag hierbei 
auf der rechten Seite ; da aber ihre Warterin gefunden zu haben meinte, 
dass ihre Anfalle 1 anger zu dauern pflegen, wenn sie auf dieser Seite 
liegt, drehte sie das Madchen um und legte sie auf die linke Seite. 
Pat. flihlte sich da, sagte sie, ziemlich steif im KGrper an, war aber 
noch fortwahrend bei Bewusstsein. Gleich nachdem Pat. umgedreht 
worden war, anderte sich der Charakter des Anfalles gewissermassen 
und wurde schlimmer. Ausser den gewohnHchen, dicht aufeinander 
folgenden Muskelstossen in den Armen und Beinen beobachtete sie 
Zuckungen in der Muskulatur des Gesichtes, und die Augen drehten 
sich gleichzeitig aufwarts und seitwarts, der Unterkiefer begann sich 
in ziemlich langsamen Tempo auf und ab zu bewegen, ohne dass die 
Zahne doch zusammenschlugen. Hierbei atmete die Kranke tief und 
keuchend, etwas Saliv begann aus dem Munde zu fliessen, und einige 
(nicht blutgefarbte) Speichelblasen zeigten sich in dem einen Mund- 
winkel. Das Bewusstsein schwand immer mehr. Auf die Frage, ob 
sie Wasser haben wolle (wonach sie oft nach schwereren Anfallen ver- 
langt), antwortete sie nur mit einem SchUtteln des Kopfes. Die Mu- 
skelunruhe legte sich, und der K5rper fuhlte sich nicht mehr steif an. 
Pat. schloss die Augenlider und antwortete nicht mehr auf Fragen : 
sie war bleich, und der Schweiss fuhlte sich kalt an. Die Warterin 
sagte, dass es ausgesehen habe, als ob sie tot ware. 

Nach einigen Minuten schlug sie die Augen wieder auf und war 
bei vollem Bewusstsein. Der Harn ging wahrend des Anfalles nicht 
unfreiwillig ab. Danach . schlief sie bald ein und schlief einige Stun- 
den ziemlich ruhig, bis ein neuer schwerer iVnfall von gewohnlichem 
Typus sich einstellte: 

Zuweilen (doch nicht immer) fuhlt Pat. nach schwereren Anfallen 
ein BedUrfnis, Wasser zu lassen, sagt es und bekommt dann ein Nacht- 
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geschirr zu sich ins Bett. Regelmassiger aber fuhlt sie Durst und 
bittet um Wasser. 

Der Zustand am Tage. Des Tages ist Pat. viel ruhiger. Aus- 
gepragte Anfalle kommen dann nicht vor, sie zeigt aber dennoch ei- 
nige sofort in die Aiigen fallende Krankheitssymptome. Diese be- 
stehen zunachst in der Schwierigkeit, resp. Unfahigkeit, allein zu gehen; 
ausserdem hat sie Tremor, am meisten ausgesprochen in den Handen, 
Armen und in der Zunge, und fibrillare Zuckungen, zuweilen auch 
(an unruhigeren Tagen) kleine hastige klonische Zuckungen in dem 
einen oder dem andern Arme, in der Hand oder in der Zunge. Pat. 
zeigt oft eine gewisse Neigung zum Schwitzen in den Handen und an 
den Fussen. 

Alle diese Zeichen treten an verschiedenen Tagen verschieden 
stark hervor. Den einen oder andern Tag in der Woche verhalt der 
Korper sich ziemlich ruhig, und dann treten diese Symptome mehr in 
den Hintergrund, obgleich sie nicht ganz verschwinden. An unruhigen 
Tagen dagegen treten sie deutlicher hervor. 

Der Gang, Was den Gang betrifft, so findet man bald, dass 
Pat. keine gro'sse Neigung zum Gehen hat. Sie sitzt am liebsten still 
auf einem Stuhl. Wird sie aufgefordert, aufzustehen und zu gehen, 
thut sie es gew5hnlich ungern und unbeholfen. . Sobald sie sich vom 
Stuhle erhebt, tritt der Tremor im Korper mehr hervor. Sie steht 
nun auf dem Fussboden und halt sich am Stuhle fest, aber zum Ge- 
hen kann man sie kaum bringen. Wenn man sie eifrig auffordert, 
geht sie freilich einige Schritte, wahrend eine gewisse unregelmassige 
SchUttelung des KOrpers beobachtet werden kann. Darf sie dagegen 
die Warterin am Arme halten, geht sie sehr gut. Wird sie verlegen 
oder erschrocken — wozu es nicht mehr bedarf, als dass sie z. B. 
ganz unerwartet jemand begegnet oder sich beobachtet findet — so 
bleibt Pat. plotzlich stehen, schliesst sich naher an die Warterin an 
und steht dann einige Augenblicke so, bis die psychische Erregung 
vorlibergegangen ist, wonach sie ihren Weg, wie vorher, fortsetzt. 
Beobachtet man sie fortfahrend, oder wird sie angeredet, so kann sie 
unter keiner Bedingung fortsetzen. Sie schliesst sich dann immer 
naher an die Warterin an, die Beine fangen an, ihr den Dienst zu 
versagen, und sie kann sich kaum, nicht einmal mit StUtze, aufrecht 
halten. Damit sie keinen schwereren Anfall bekomme, beeilt sich die 
Warterin, sie zum nachsten Sitze zu fUhren, wo sie sich dann bald be- 
ruhigt. Bei genauerer Untersuchung zeigt es sich, dass die Muskeln 
der Beine bei solchen Gelegenheiten steif werden, so dass Pat. die 
Bewegungen derselben nicht vollig beherrschen kann. Es zuckt auch 
ein wenig in ihnen, gleichzeitig in beiden Beinen, und das Ganze 
gleicht in gewissem Masse dem Zustande wahrend eines nachtlichen 
Anfalles. Der Tonus der Armmuskeln pflegt sich auch zu steigern, 
obgleich in geringerem Grade. Pat. sagt, dass sie in den Knieen, 
den Unterschenkeln (Waden) und in den FUssen Schmerzen fuhlt. 

Diese Beschreibung passt auf ihren Zustand* an einem unruhigen 
Tage. An ruhigen Tagen merkt man nicht so viel. 
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Dass Pat. unter solchen Verhiiltnissen am liebsten still sitzt, ist 
nicht zu verwundern. 

Tremor und Muskelzuckungen, Psychische Erregung wirkt auch 
auffallend auf den Tremor und die fibrillaren Muskelzuckungen ein, 
so dass dieselben zunehmen. Dies geschieht auch bei intendierten Be- 
wegungen, wenn Pat. essen, sich legen oder einen Gegenstand vom 
Tisch nehmen soil etc. Dann merkt man ausserdem grdssere Zuk- 
kungen. Wenn sie z. B. etwas ergreifen, jemand begrUssen oder 
dergl. thun soil, so fahrt die Hand oft einige Male an der Seite hin 
und her, ehe sie erreicht, was sie haben will. 

Das Schreibvermogen, Pat. kann recht gut schreiben, schnell 
geht es freilich nicht. Die Buchstaben sind deutlich, verraten aber, 
wenn man sie aufmerksam untersucht, einen gewissen Grad von Tre- 
mor, ausserdem findet man, dass sie auf verschiedene Buchstaben (oder 
Teile solcher) mit der Feder verschiedenen Druck ausgeUbt hat. Nur 
an ruhigen Tagen kann sie schreiben; an unruhigeren Tagen fahrt die 
Feder hin und her zufolge der Unfahigkeit der Patientin, die Bewe- 
gungen der Hand zu beherrschen. 

Neigung ztivi Schwitzen. An unruhigeren Tagen ist Pat. im all- 
gemeinen an der Innenseite der Hande schwitzig, auch an den FUssen 
schwitzt sie leicht, so dass die Strllmpfe des Abends oft feucht sind 
und zum Trocknen aufgehangt werden mllssen. 

Die Haut. Die Haut ist weich und fein, von frischer Farbe. 
Die Lippen sind rot. An den Unterarmen sind an einigen Stellen 
rotblaue, runde Narben (Reste von liberstandenen Furunkeln). Sonst 
hat sie nirgends am Korper einen Ausschlag. 

Das Sprechvermogen, Hinsichtlich der Rede merkt man im all- 
gemeinen keine St5rungen, ausser gegen Abend vor einer unruhigen 
Nacht. Dann wird es der Patientin nicht immer so leicht, jedes Wort 
korrekt auszusprechen. Es geschieht, dass ein Wort mitten durchge- 
teilt oder verstUmmelt wird aus Unfahigkeit, die fiir das Sprechen not- 
wendigen Muskeln zu beherrschen. Wenn man sie bittet zu lesen, so 
beobachtet man eine Menge ungeordneter Mitbewegungen in der Ge- 
sichtsmuskulatur. 

Das Augenschliessungsphdnomen. In diesem Zusammenhang mOge 
■ein andres Symptom erwahnt werden, welches immer an solchen Aben- 
den am meisten hervortritt. Dies zeigt sich darin, dass wenn man Pat. 
bittet, die Augenlider fest zusammenzukneifen, nicht nur fibrillare 
Zuckungen in den Augenlidern und in der die Augen umgebenden 
Muskulatur entstehen, sondern dass auch deutliche kleine Zuckungen 
in den Mundwinkeln wie in den Ubrigen Gesichtsmuskeln und ausser- 
dem gleichzeitig in den beiden Handen und Unterarmen zu spUren 
sind. Durch die letzteren gehen kleine schnelle einzelne Zuckungen, 
wobei die Unterarme gleichzeitig etwas flektiert werden und die Hande 
sich mehr als gewOhnlich ballen. Pat. kann nicht dazu gebracht wer- 
den, die Augen lange auf diese Weise geschlossen zu halten. Dasselbe 
wiederholt sich sehr konstant jedesmal, wenn sie die Augen zusam- 
menkneift. 

Seitdem ich dies Phanomen bemerkte, habe ich es oft beobach- 
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tet und gefunden, dass die Starke, mit welcher es hervortritt, ein sehr 
zuverlassiger Indikator flir die Angabe ihrer Muskelunruhe ist, und 
ausserdem habe ich mit Hilfe hiervon recht genau voraussagen kon- 
nen, ob die Nacht fUr sie schwer oder leicht wUrde, da eine schwere 
Nacht immer einem Abend folgt, wo dieses Zeichen ausgepragt ist. 
Wenn das Phanomen am wenigsten ausgesprochen ist, sieht man nur 
einige fibrillare Zuckungen in den Augenlidern und in den umliegen- 
den Muskeln. 

Etwas Ahnliches, obgleich weniger deutlich, findet man, wenn 
Pat. die Zahne fest zusammenbeisst und die Augen wie gewcihnlich 
offenhalt. 

Dagegen geschieht nichts dergleichen, falls Pat. die eine Hand 
oder beide fest zusammenballt. 

Die hoheren Sinne. Uber den Geruchs-, Geschmacks- und Ge- 
hOrssinn nichts zu bemerken. Auch nichts von seiten der Augen. Pu- 
pillen oft ziemlich weit, sie sind gleich gross und reagieren auf Licht 
und Accomodation. Die ophtalmoskopische Untersuchung gab einen 
vollstandig normalen Augenboden. Kein Nystagmus. Die Muskeln 
der Bulben fungieren normal. 

Sensibilitdt, Die Sensibilitat (in alien ihren Qualitaten) ist voll- 
standig normal. 

Keine hysterischen Stigmata nachweisbar. 

Reflexe. Die Patellarreflexe sind besonders lebhaft (und sind es 
auch an ruhigen Tagen). Fussklonus existiert nicht. Die Fusssohlen- 
reflexe ziemlich lebhaft. An den obern Extremitaten sind (unter ge- 
w5hnlichen Verhaltnissen) die Periost- und Sehnenreflexe nicht so sehr 
ausgesprochen. Dagegen sind sie es um die Zeit eines Anfalles und 
eine Weile nachher. 

Die elektrische Untersuchung bietet nichts Abnormes. 

Der Respirationsapparat. Der Respirationsapparat zeigt nichts 
Abnormes. 

Der Cirkulationsapparat, Normale Herzdampfung. Die Tone 
rein; der zweite Ton 5fters verstarkt, was deutlich gegen die Basis hin 
beobachtet wird. 

Der Puis ist im allgemeinen regelmassig, zuweilen (einzelne Tage) 
setzt dann und wann ein Pulsschlag aus. Die Pulsfrequenz sehr 'wech- 
selnd von 78 — 108. Wenn er 100 oder dartlber ist, so ist er gewc)hn- 
lich klein. Ein fUr die Patientin unruhiger Tag zeigt oft eine verhalt- 
nismassig schnelle Pulsfrequenz. 

Der DigesHonsapparat, Das Zahnsystem ist in gutem Zustande. 
Zu bemerken ist nur, dass einer von den Zahnen im Oberkiefer (der 
linke Augenzahn) doppelt ist (d. h. der Zahn der ersten Dentition ist 
nicht ausgefallen)-'^). 

Der Appetit ist recht gut (an ruhigen Tagen). An unruhigen 
Tagen ist er etwas schlechter. Der Magen scheint in gutem Zustande 
zu sein. Kein Erbrechen. Die AbfUhrung meistens regelmassig.^, Le- 
ber und Milz von normaler Grcisse. 

^) Eine Schwester der Patientin soil eine doppelte Reihe Vorderzahne im 
Oberkiefer haben. 
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Der Urogenitalapparat. Der Ham ist sauer, klar, von gewohnlicher 
Farbe. Das specifische Gewicht, welches jeden Tag geprlift worden 
ist, hat die Werte zwischen 1,023 und 1,032, Ofters 1,030 gezeigt. 

Er enthalt weder Zucker noch Albumin (wiederholte Untersu- 
chungen). 

Die Harnmenge ziemlich gering, fUr einen Tag und eine Nacht 
gezahlt. Nur einen Tag und eine Nacht ist sie bis auf 1,100 cbcm. 
gegangen, oftmals ist sie nicht mehr als (5 — 600) cbcm. Es scheint 
ein gewisses Verhaltnis zwischen der Harnmenge und dem ruhigen 
Oder unruhigen Zustand der Patientin obzuwalten, und zwar so, dass 
Pat. um so ruhiger ist, je grosser die Harnmenge gewesen ist. Es 
kommen doch hierbei kleine Unregelmassigkeiten vor. (Dass die Harn- 
menge an unruhigen Tagen so gering ist, beruht wohl darauf, dass 
Pat. an diesen Tagen eine deutliche Neigung zum Schwitzen hat, und 
bei schweren Anfallen schwitzt sie gewChnlich sehr, was schon frUher 
erwahnt worden ist.) 

Das Blut Das Blut zeigt eine normale Anzahl roter Blutkor- 
perchen (den ^^!'^ 4,940,00° rote Blutkorperchen auf i cbmm.). Der 
Hamoglobingehalt (nach Fleischl) = 70 (die Untersuchungen wurden 
den **, 3, ^3 und den ^^3 gemacht). Keine Leukocytose. 

Der Zustand vom 31. Marz bis inkl. 2. Mai 1899. 

Pat. ist wahrend dieser Zeit mit Thyreoideatabletten (von Bur- 
roughs, Wellcome & C:o) behandelt worden. Jede Tablette enthalt 
1^2 grains = c. 10 eg. wirksamer Substanz. Pat. hat 126^2 solcher 
Tabletten verbraucht. Die Angabe der Dosierung wShrend der ver- 
schiedenen Tage steht S. 59. AUmahlich wurden der Patientin ho- 
here Dosen gegeben ; der Anfang wurde mit einer halben am ersten 
Tage gemacht. Den 24. 25. och 26. April bekam Pat. 7 Tabletten 
taglich, wonach die Dosis wieder gesenkt wurde. 

Intoxikationssymptome hat Pat. nicht gezeigt (keinen Kopf- 
schmerz, kein Unwohlsein, kein Fieber). 

Der Zustand der Patientin hat indes von der Behandlung eine 
deutliche Einwirkung erfahren. 

Die Pulsfrequenz scheint in geringem Grad gestiegen zu sein, 
und die Temperatur zeigt etwas h5here Zahlen, ohne febril zu sein. 

Die Harnmenge pro 24 Stunden war im Anfang der Behandlung 
wechselnder .als frUher, (zwischen 300 und 1,300 cbcm.). Wahrend 
der letzten Zeit der Behandlung hat sie weniger Variationen als zuvor 
gezeigt (zwischen 500 und 775 cbcm.). 

Die nachtlichen Anfalle haben wahrend der Behandlung der An- 
zahl nach zugenommen. Im Marz hatte Pat. im ganzen 74 Anfalle, 
leichtere und schwerere, wovon nur i, wo Pat. ohne Bewusstsein war, 
Im April dagegen + der Nacht zum 2. Mai (=31 Tage wie im Marz), 
in welcher Zeit sie 126 Tabletten verbrauchte, hatte Pat. 86 Anfalle, 
von denen nicht weniger als 8 epileptiform waren. Einige von diesen 
kamen wahrend des Schlafes, ohne dass die Kranke erst erwachte, 
und ohne eine Erinnerung bei ihr hinterlassen zu haben. Sie haben 
sich hauptsachlich folgendermassen gezeigt. Einige unbedeutende klo- 
nische Zuckungen durchfahren den Korper, darauf folgt vollstandiger 
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Tonus. Die Arme halt sie gerade, die Daumen in den geballten Han- 
den. Die Augen nach oben und nach der Seite gerichtet. Die Re- 
spiration, welche keuchend gewesen war, und wobei sich Schaum in 
den Mundwinkeln bildete, hort einige Augenblicke auf. Kein Harn 
ist wahrend des Anfalles abgegangen. Die Anfalle dauern nur einige 
Minuten, dann erwacht Pat. und kommt wieder zum Bewusstsein. 

Bei einigen Anfallen ist sie erst erwacht und hat einen schweren 
Anfall von gewohnlichem Typus gehabt; dieser hat sich plOtzhch zu 
einem epileptiformen gesteigert, welcher nur einige wenige Minuten 
gedauert hat. Nach dem Erwachen ist sie einige Male zieralich ruhig 
im Kdrper gewesen und ist bald wieder eingeschlafen; einige andere 
Male hat sie gleich nach dem Erwachen wieder einen schweren oder 
mittelschweren Krampfanfall gehabt, welcher den gew5hnlichen Verlauf 
genommen hat. 

3 Nachte (namlich zum 20. 25. April und die Nacht zum i. Mai) 
ist Pat. vollstandig frei von jedem Anfall gewesen (obgleich einige 
Male erwacht), was im Marz nicht der Fall gewesen ist. Die Kranke 
hat also sowohl unruhigere wie ruhigere Nachte ganz wie vor der 
Behandlung gehabt. 

Am Tage ist der Zustand der Patientin im grossen und ganzen 
etwas verbessert, doch wechselt es auch hierbei. 

Pat. ist etwas frohlicher im Gemllt geworden. Der Blick ist 
lebhafter, und sie hat sich nicht v5llig so scheu wie zuvor gezeigt. 
Ausserdem ist sie an gewissen Tagen sicherer und besser gegangen, 
sie ist sogar einige Male allein durch den ganzen Korridor gegangen. 

Den 30. Marz wog Pat. 37,5 kg.; den 12. April 38 kg. und den 
19. in demselben Monat 35,5 kg. 

Verzeichnis der ndchtlichen Anfalle der Patientin (Selma K.) 
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^) Diese ZifFern bezeichnen die verschiedene Heftigkeit der Anfalle. I be- 
zeichnet leichte Anfalle, II mittelschwere, III schvvere, IV seiche, wo Pat. das 
Bewusstsein verloren hat. 
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Stadium II. 

Stadium II, welches am geeignetsten als das myoklonisch- 
epileptifor7ne Stadium zu bezeichnen sein diirfte, dauert in der Regel 
viele Jahre, sogar Jahrzehnte. Ausnahmsweise schreitet die Krank- 
heit so schnell fort, dass sie nach einem oder einigen Jahreii in 
das dritte und letzte Stadium iibergeht, das sich durch ausge- 
sprochene Erschopfung, Marasmus, kundgiebt. Meist stosst doch 
wahrend dieses Stadiums eine interkurrente Krankheit hinzu wie 
Tuberkulose, Pneumonie, Nephritis u. s. w. Bisweilen sterben solche 
Patienten in einem Status myoclonicus oder Status epilepticus. 

In demselben Masse, wie die krankhaften Symptome tags 
hervorzutreten beginnen, werden die Nachte ruhiger. Tremor, 
fibrillare und fascikulare Motilitatsstorungen (mitunter in Form von 
Wogen unter der Haut) (Myokymie) treten auf, und es beginnen sich 
myoklonische Phanomene zu zeigen, meistens zuerst in den oberen 
Extremitaten, dann in den unteren, im Rumpf, Hals, Gesicht, all- 
mahlich auch das Diaphragma, die Pharynx- und Larynxmusku- 
latur ergreifend und zuletzt, wie es scheint, auch die okularen Mu- 
skeln und die Sphincter vesicae et ani, mit einem Wort die ganze 
unter dem Einfluss des Willens stehende Muskulatur. 

Es ist besonders charakteristisch fiir diese Krankheit, dass 
sich die Symptome an verschiedenen Tagen mit verschiedener 
Starke zeigen. Die Kranken haben sogen. gute und schlechte Tage. 
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Damit bcginnend, dass sie an gewissen Tagen fast symptomfrei 
sind, werden sie immer von myoklonischen Zuckungen befallen, 
bis der Kulminationspunkt erreicht ist, wahrend dessen sich ge- 
wohnlich ein oder mehrere epileptiforme Anfalle einstellen, wo- 
nach Ruhe eintritt, bis sich dasselbe aufs neue wiederholt. Auf 
diese Weise schreitet die Krankheit langsam (obgleich cyklisch) fort. 
Jeder Cyklus dauert ungleich lange. (einige Tage bis einige Wochen). 

Ferner ist fiir diese Krankheit bezeichnend, dass die myoklo- 
nischen Zuckungen durch verschiedene aussere Reizmittel, welche 
auf die Haut oder die Sinnesorgane wirken, z. B. taktile Beriihrung, 
Massage, Perkussion, Kalte, starkes Licht, heftige Laute u. s. w., 
und zwar an unruhigen Tagen leichter hervorrufen lassen, was ich 
in einer friiheren Arbeit senso-klonische Reaktion nenne. Gemiits- 
bewegungen erhohen dieselben auch, psycho-klonische Reaktion. 
Im Schlafe kommen nur dann Zuckungen vor, wenn die Muskel- 
unruhe starker ausgesprochen ist. Die Patellarreflex sind meist 
gesteigert. Ausgepragte nutritive Storungen der Muskeln kommen 
nicht vor. Mit der Zeit entwickelt sich ein gewisser Grad von 
Hypertonie, die nicht selten in wirkliche Rigiditat iibergeht. 

An unruhigen Tagen schwitzt der Pat. gewohnlich sehr viel 
und saliviert reichlich. Anamie tritt immer mehr hervor, was mog- 
licherweise zum Teil ein sekundares Phanomen ist, das sich von 
der unzureichenden Nahrung herschreibt, welche solche Pat. an 
unruhigen Tagen zufolge der Schwierigkeiten beim Schlingen erhalten. 

Die Kranken klagen an unruhigen Tagen oft iiber ein Gefiihl 
von allgemeiner Mattigkeit und iiber unbestimmte »rheumatoide» 
Schmerzen. 

Psychische Storungen treten immer deutlicher hervor: die 
Intelligenz nimmt langsam ab; das Gemiit wird launisch, heftig; 
an unruhigen Tagen zeigt sich Somnolenz. Im Zusammenhang mit 
den Anfallen oder zu anderen Zeiten stellen sich Zustande von 
Bewusstseinstriibung mit Delirium und Agitation ein; manche Pat. 
zeigen Wechsel zwischen Depression und Exaltation. 

In einzelnen Fallen haben die Kranken suicidale Tendenzen 
gezeigt. 
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Zur naheren Beleuchtung dieses Stadiums will ich zwei Kran- 
kengeschichten (von Unverricht und BiJHRER) anfiihren. 

Fall 2. 

(Unverricht: Die Myoklonie, Fall 2). 

Gertrud St 12 Jahre alt. 

Familienanamnese, 5 Geschwister (4 Schwestern und i Bruder) 
leiden an Myoklonus-Epilepsie. Sie sind Kinder gesunder Eltern, in 
deren Verwandtschaft weder Nerven- noch Geisteskrankheiten vorge- 
kommen sind. Der Vater, 52 Jahr alt, gesund, ist Massigkeitstrinker. 
Die Mutter 44 Jahr alt, gesund. Beide nicht miteinander verwandt. 
Die Mutter hat 11 Wochenbetten durchgemacht und ausserdem- 5 
Aborte gebabt. Alle Kinder sind unter ganz normalen Verhaltnissen 
geboren und erzogen. Sie haben alle Masern und Scharlach durch- 
gemacht. Das Leiden entwickelte sich bei alien Kindern derartig, 
dass in einem gewissen Alter (zwischen 6—13 Jahren) nachtliche 
Krampfanfalle mit klonischen Konvulsionen sich einstellten. Erst in 
spaterer Zeit stiessen tetanische Muskelkrampfe hinzu. Wahrend oder 
nach diesen Anfallen trat gewGhnlich Bettnassen ein. Das Bewusstsein 
war meistens erloschen. Im ersten Jahre wiederholten sich die An- 
falle etwa allmonatlich einmal, im zweiten Jahre haufiger, meistens in 
der Nacht. Spontane Urinentleerung erfolgte nicht bei Krampfen mit 
erhaltenem Bewusstsein. Etwa im 4. Jahre tritt die Krankheit in ein 
neues Stadium : es stellen sich am Tage Zuckungen in den Extre- 
mitaten ein, wahrend die nachtlichen Krampfe jetzt wieder seltener 
werden. Allmahlich afficieren die Zuckungen die Arme, Beine, den 
Rumpf und das Gesicht. Ein jedes Kind hat seine ruhigen und un- 
ruhigen Tage. Allmahlich wird auch die Sprache in Mitleidenschaft 
gezogen, die Worte kOnnen nicht im Zusammenhang ausgesprochen 
werden, mitten im Wort oder Satz wird eine Unterbrechung gemacht. 
Auch Schlingbeschwerden kommen vorUbergehend vor. Die Kinder 
haben vor Ausbruch der Krankheit einige Schulkenntnisse erworben, 
sie verstehen zu lesen, rechnen und schreiben und zeigen eine nor- 
male geistige Entwicklung. Etwaige »Nervositat» ist vor Beginn der 
Erkrankung nicht beobachtet worden. Keine Blasenstorungen. Alle 
mciglichen angewandten Kuren und Heilmittel (Bader, Massage, Kalt- 
wasserkur, Seebader, Magnetismus, Bromkalium, Bromnatrium etc.) 
haben zu keinem Resultat gefuhrt. 

Anamnese, Gertrud erkrankte vor circa 5 Jahren pl5tzlich des 
Nachts, indem sie wahrend des Schlafes, ohne dabei zu erwachen, ei- 
nen Krampfanfall bekam. Die Patientin soil vor dem Ausbruch der 
Krankheit sich einer fester Gesundheit erfreut und sich geistig und 
kOrperlich erfreulich entwickelt haben. 

Wahrend des Anfalles war sie voUkommen bewusstlos, atmete 
tief und schwer und war im Gesicht blaulich verfarbt. 

Nach einer Pause von zwei Wochen trat ein neuer Anfall ein 
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iind diesem folgten in nicht mehr genau anzugebenden Zeitinterval- 
len weitere von demselben Typus wie der erste. Vor einigen Mona- 
ten soil ein Anfall im wachen Zustande eingetreten sein, angeblich 
durch zu starken Sonnenschein. Im Laufe des ersten Jahres wusste 
Patientin nichts von ihren Anfallen. Im Laufe des zweiten Jahres je- 
doch erwachte sie haufig vor den Anfallen mit kurzdauernder Aura. 
Mit der Zeit anderte das Krankheitsbild sich dahin, dass der Patientin 
durch krampthafte Zuckungen das Treppensteigen schwer wurde. Auch 
eine StQrung der fineren Bewegungen beim Schreiben, Zeichnen, Kla- 
vierspielen stellte sich bald ein. Das Nahen ging mit grosser Muhe. 
Gleich zu Beginn dieser Periode sollen auch Orbicularis- und Lid- 
krampfe eingetreten sein, angeblich hauptsachlich durch Einwirkung 
von Licht. Seit zwei Jahren soil eine gewisse Krafteabnahme einge- 
treten sein, geistig hat sich das Kind aber ziemlich gut weiter entwik- 
kelt. Die Schule hat Patientin 5 Jahre besucht. 

Sie wurde zuerst in Reval und darauf vor zwei Jahren in Peters- 
burg mit elektrischen Badern behandelt. 

Status prcesens (November 1889). 

Patientin ist korperlich und geistig gut entwickelt. Die nacht- 
lichen Krampfanfalle treten hier noch recht haufig auf, fast allnacht- 
lich, dabei ist Bettnessen eine seltene Erscheinung. Patientin wacht 
bei diesen Krampfen nicht auf. 

Pupillen miissig weit, reagieren prompt. 

Die Zunge wird gut vorgestreckt und in dieser Stellung so ziem- 
lich ohne Zuckungen erhalten. Zuckungen im Gebiete des Gesich- 
tes lassen sich nicht beobachten, nur bei sanftem Lidschluss tritt ein 
leichtes Vibrieren im Gebiete des Orbicularis auf, im Ubrigen imponiert 
das Gesicht durch seinen ruhigen, nicht unintelligenten Ausdruck. Die 
Sprache bietet keinerlei Abnormitaten, wenigstens heute, als einem 
»guten Tage». An »schlechten Tagen» werden nicht alle VVorte in 
gleich rascher Weise ausgesprochen; Silben und Satze werden dabei 
manchmal von Pausen unterbrochen. 

Wahrend der RUckenlage oder auch wahrend des Sitzens bietet 
Patientin nur wenig Abnormes. Nur selten tritt am K5rper eine Zuk- 
kung auf. Dieselbe befallt dann entweder einzelne Extremitaten oder 
spielt sich auch in den RUckenstreckern und der Bauchmuskulatur ab. 
Die Intervalle zwischen denselben betragen eine halbe Minute und 
noch mehr. 

Das ruhige Bild andert sich sofort, wenn Patientin irgend welche 
Bewegungen macht oder zu machen veranlasst wird. Alsdann treten 
intensivere Zuckungen auf im Rumpf, in den oberen und unteren Ex- 
tremitaten, und zwar hangt die Intensitat, wie es den Anschein hat, 
von der jedesmaligen grosseren oder geringeren Inanspruchnahme der 
betreffenden Teile ab. So zucken z. B. bei der Absicht, der Patien- 
tin das Kleid zuzuknOpfen, wesentlich die oberen Extremitaten, bei 
beabsichtigter Bewegung eines Beines treten hier die Zuckungen star- 
ker hervor, beim Aufstehen aus der Ruhelage treten bedeutende 
Schwankungen des Rumpfes und Zuckungen der Extremitaten ein. 
Die Gemtltserregung zu Beginn einer jeden Thatigkeit hat einen deut- 
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lich steigernden Einfluss aiif die Zuckungen. Oft gewahrt man eine 
vereinzelte Zuckung nur an der einen Korperhalfte. Die Zuckungen 
sind nicht immer symmetrisch. Das Gehen gelingt, wenn es einmal 
nach grOsseren Schwankungen eingeleitet ist, streckenweise ganz gut, 
auch selbst ohne UnterstUtzung. Der Gang ist dabei, urn an Sicher- 
heit zu gewinnen, etvvas breitspurig. Noch einigen Schritten tritt dann 
plotzlich ein nicht unbetrachtliches Zucken und Schwanken des Kor- 
pers im Lendenteil auf. Im allgemeinen gelingt das Gehen mit leich- 
ter UnterstUtzung viel besser und sicherer. 

Der Ernahrungszustand der Muskulatur ist ein vortrefflicher. Pas- 
sive Motilitat ist erhalten. Sensibilitat normal. Patellarreflex vorhan- 
den, nicht erhoht. Der Urin enthalt Indikan, besonders stark nach 
den nachtlichen Anfallen. Blasen- und Mastdarmstorungen beste- 
hen nicht. 

Respirations- und Cirkulationsapparat sind normal. Therapie: 
Chloralhydrat. Verbesserung. 

Fall 3. 

<BtrHRER: Ueber einen Fall von Unverrichts'scher Myoklonie, Correspondenz-Blatt 

for Schweizer Aerzte. 1901, Nr 7). 

Es handelt sich urn ein iSiahriges Madchen aus dem Kanton 
Solothurn (Schweiz). Die Anamnese ergiebt, dass Pat. aus einer durch 
Abusus spirituosorum entschieden degenerierten Familie stammt: Der 
Grossvater vaterlicherseits starb infolge von Trunksucht, die Grossmut- 
ter mlUterlicherseits starb in der Heil- und Pflege-Anstalt Rosegg, wo 
sie wegen chronischem Alkoholismus, verbunden mit tiefgehender psy- 
chischer Degeneration lange Zeit versorgt war. Der Vater der Pat. 
war frliher stets gesund; er ergab sich, angeblich erst nach der Ge- 
burt der Pat., im 32. Jahr dem Schnapsgenuss und litt nach der vom 
behandelnden Arzt in verdankenswerter AVeise erteilten Auskunft in 
seinen letzten Jahren an hochgradiger Tabes dorsalis: er hatte auch 
einmal Delirium tremens und starb anno 1898 an Herzschw^che. Die 
Mutter der Pat. ist eine gesunde, vernUnftige Frau; sie ist seit i^/ji 
Jahren in zweiter Ehe mit einem Mann verheiratet, der die Kinder 
erster Ehe offenbar sehr lieblos und grob behandelt. 

Besonders wichtig sind sodann noch einige erst nachtraglich von 
der Mutter in Erfahrung gebrachte anamnestische Daten, namentlich 
die Mitteikmg, dass noch zwei weitere Geschwister der Pat. eine ahn- 
liche Krankheit hatten. Ein isjahriger Bruder zeigte ebenfalls vom 
15. Jahre ab hie und da zwecklose, ausfahrende, ruckartige Bewegun- 
gen in den Armen, so dass er z. B. in der Schule manchmal die Fe- 
der wegschleuderte. Seit Mai 1900 hatte dieser Bruder mehrere der 
Schilderung nach epileptische Anfalle, welche ihn zwangen, seinen Be- 
ruf als Fabrikarbeiter aufzugeben. Eine Untersuchung dieses Bruders 
ergab, dass er allerdings hie und da blitzartige, unwillkUrliche Zuk- 
kungen einzelner Muskeln aufwies; immerhin aber waren dieselben 
nicht so charakteristisch und so intensiv wie bei seiner Schwester, so 
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dass er z. B. ohne Hindernis sprechen, gehen und sich an- und aus- 
kleiden konnte. Eine 7-jahrige Schwester der Pat. sodann soil eben- 
falls schon mehrfach ahnliche Anfalle, wie sie Pat. selbst hatte, mit 
Steifigkeit, Bewusstseinsverlust und Krampfen der rechtsseitigen Kor- 
permuskulatur erlebt haben, zeigte dagegen nie unwillkUrliche Zuk- 
kungen. Drei weitere Geschwister von 12, 10 und 1V4 Jahren haben 
noch keine abnlichen Symptome dargeboten; sie sind eben auch noch 
nicht in dem Alter/ in welchem sich bei unserer Pat. die ersten An- 
fange des Leidens geltend machten. 

Als Kind soil Pat. ausser einer BrustfellentzUndung im xo. Jahre 
stets gesund gewesen sein. Sie lernte zu der normalen Zeit stehen 
und gehen, kam in der Schule leidlich gut vorwarts und besorgte auch 
viele Haushaltungsgeschafte regelrecht. 

Die Krankheit begann im 12. Lebensjahre und zwar ziemlich 
akut: Die neben der Pat. schlafende Mutter bemerkte einmal nachts 
einen An/all; derselbe bestand aus Krampfen der Extremitaten, welche 
bald steif gestreckt, bald verdreht wurden^, Pat. wusste nichts mehr 
von sich selbst, verdrehte die Augen. Der Anfall ging nach ca. 5 
Minuten vorUber. Nach ^/4 oder ^/a Jahr stellte sich dann plOtzlich 
wieder ein Anfall ein, mehrere Wochen spater noch ein weiterer, kurz, 
die Anfalle wiederholten sich in immer kilrzer werdenden Intervallen. 
Pat. bemerkte dabei als eine Art von Aura-Erscheinung eine Schwere 
im linken Arm oder linken Bein, darauf zeigten sich unwillkUrliche 
Streck- und Beuge-Bewegungen in diesen Extremitaten: Pat. ruft der 
Mutter, sie soUe ihr den Arm halten oder dergl., und verliert dann 
das Bewusstsein. Wahrend der Bewusstlosigkeit treten Krampfe im 
Gesicht und in den Extremitaten auf. Die Anfalle waren nachts hau- 
figer als am Tag, sie traten nicht selten im Schlaf auf, so dass die 
Pat. am andern Morgen gar nichts davon wusste. Nach den Anfallen 
fuhlte sich die Kranke meist mllde, wirr im Kopf. 

Diese offenbar epileptischen oder epileptiformen Anfalle steiger- 
ten sich in ihrer Intensitat sowie in der Haufigkeit ihres Auftretens 
bis zum 14. Lebensjahr, einem Zeitpunkt, wo sich bei der Pat. ein 
zweites wichtiges Symptom ihrer Krankheit geltend machte, namlich 
unwillkUrliche Zuckungen der gesamten Korpermuskulatur. Diese Zuk- 
kungen waren bei Tag bestandig vorhanden, allerdings starker, wenn 
Pat. arbeiten sollte oder wenn man sie beobachtete; auch hatte Pat. 
manchmal gute Tage, wo nur sehr wenige und leichte Zuckungen auf- 
traten, daneben aber auch recht schiimme Tage, wo sie wegen der 
unwillklirlichen Bewegungen gar nichts anfangen konnte. Pat. musste 
deswegen im 15. Lebensjahr aus der Schule genommen werden; denn 
es stellte sich heraus, dass die Zuckungen nicht, wie Eltern und Leh- 
rer zuerst vermuteten, eine Unart des Kindes seien und bei VorwUrfen 
und korperhchen Strafen nur noch viel starker wurden. Durch die 
unwillklirlichen blitzartigen Muskelkontraktionen w^ar Pat. in ihrer Be- 
wegungsfahigkeit sehr gehindert. Haufig war eine solche Zuckung 
Schuld daran, dass die Kranke z. B. beim Essen den Loffel wegwarf, 
oder irgend eine FlUssigkeit verschuttete, oder das Geschirr fallen 
liess und zerschlug, so dass sie auch in der von den Eltern betriebe- 

Lundborg, H, 5 
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nen Wirtschaft nicht mehr zum Servieren zu gebrauchen war. Die 
Mutter schaffte sich daher, um Pat. wenigstens in der KUche, beim 
Abtrocknen u. s. w. beschaftigen zu konnen, emailliertes, unzerbrech- 
liches Koch- und Essgeschirr an. Nicht selten passierte es auch, dass 
Pat. mitten im Stehen oder Gehen von einer grGberen Zuckung zu 
Boden geworfen wurde, wobei sie sich manchmal verletzte. Auch 
beim Essen, Nahen, Stricken etc. soil sie sich mehrmals verletzt haben. 

Seit dem Auftreten der Zuckungen haben die epileptischen An- 
falle zwar abgenommen, aber noch nicht ganz aufgehort. Es bestand 
zwischen diesen beiden Symptomen insofern ein wichtiger Zusammen- 
hang, als die Zuckungen jedesmal vor einem Anfall am intensivsten 
und nach einem solchen am schwachsten v/aren. Wenn die Zuckungen 
dann im Laufe einiger Tage oder Wochen langsam starker wurden, 
so wusste die Kranke genau, dass sie einen neuen Anfall zu erwarten 
hatte, und die Mutter sehnte sich nach ihrer Aussage geradezu nach 
einem Anfall, weil nach demselben auf ein paar ruhige Tage zu 
hoffen war. 

Psychische Veranderungen hat die Mutter an der Pat. nicht 
wahrgenommen, nur soil sie seit etwa einem Jahr etwas »kurze Ge- 
danken» haben. 

Therapeutisch Hess sich das Leiden der Pat. durch eine antiepi- 
leptische Behandlung, welche der Hausarzt einleitete, und durch einen 
g-wOchentlichen Aufenthalt im Spital in Laufen, wo die Diagnose Hy- 
sterie? gestellt wurde, nur temperar beeinflussen. Seit FrQhjar 1900 
sind die Anfalle und damit die Tage der starken Zuckungen wieder 
recht haufig, so dass im August 1900 die Ueberbringung der Pat. in 
die Easier medizinische Klinik bewerkstelligt wurde. 

Der bei der Patientin aufgenommene Status ergab folgendes: 
Pat. ist kraftig gebaut, von gutem Ernahrungszustand, Muskulatur und 
Fettpolster gut entwickelt. Hautfarbe normal. Die Pat. ist sehr un- 
ruhig, sie zeigt eine Menge unwillkurlicher Muskelzuckungen. Diese 
sind vor allem durch ihren schnellenden, blitzartigen Charakter aus- 
gezeichnet, es ist, als ob sie durch elektrische Schlage ausgelGst war- 
den. Sie betreffen bei ruhiger Bettlage der Pat. successive so ziemlich 
die gesamte willkUrliche Muskulatur. Dabei sind sie aber in ihrer 
Aufeinanderfolge sehr wechselnd und regellos ilber den Kdrper ver- 
breitet. Wahrend einmal 40 — 50 Kontraktionen verschiedener einzel- 
ner Muskeln oder ganzer Muskelgebiete pro Minute zu zahlen sind, 
zucken kurz darauf bloss ganz wenige Muskeln in der Minute. Die 
Zuckungen sind teils symmetrisch, teils unsymmetrisch; sie sind in den 
symmetrischen Muskeln bald synchron, bald nicht synchron. Sie be- 
treffen manchmal mehrere Muskeln zusammen, so dass eine Bewegung 
daraus resultiert, wie Emporschleudern der Arme, Drehung des Kopfes, 
Schluss der. Augenlider, Emporschnellen des Rumpfes, manchmal be- 
fallen sie aber auch nur einzelne Muskelbllndel, wie z. B. die verschie- 
denen Teile des Pectoralis major, des Sternocleidomastoideus, des Del- 
toideus. Sie sind oft so stark, dass sie Pat. beim Essen hindern, dass 
Pat. z. B. die Suppe in dem eben zum Mund gefuhrten Loffel durch 
eine plotzliche ruckartige Bewegung verschllttet, ihre Milch aus dem 
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zum Trinken angesetzten Geschirr ins Bett ausleert oder Gefahr lauft, 
beim Hantieren mit Gabel und Messer sich zu verletzen; deshalb 
muss Pat. zu gewissen Zeiten gefUttert werden. Haufig auch stdren 
die Zuckungen den Gehakt; Pat. wird beim Gehen, wobei sie sich 
eigentUmlich in den HUfte'n wiegt, plOtzlich durch einen Ruck vorn- 
oder hintentlber auf den Boden geworfen; manchmal kann Pat. Uber- 
haupt nicht selbstandig gehen. Sie* verletzte sich einmal wahrend 
ihres Spitalaufenthaltes selbst beim Knien derart, dass eine klaffende 
Quetschwunde der Unken Supraorbitalgegend zu nahen war. Auch 
beim Sitzen wird Pat. hie und da pl5tzHch unter Auftreten eines leich- 
ten Opisthotonus hintenliber geworfen. Die Zuckungen, z. B. der 
Arme, sind manchmal so unberechenbar und intensiv, dass man sich 
bei der Auskultation der Pat. hUten muss, geschlagen zu w^erden. 

Im allgemeinen sind die Zuckungen am reichlichsten im Gebiet 
der Muskulatur des SchultergUrtels und der oberen Extremitaten. Auch 
die Facialismuskulatur zeigt hie und da unwillkUrliche Kontraktionen, 
welche sich meistens mit gleichzeitig in anderen KOrpergebieten auf- 
tretenden Zuckungen kombinieren. Ziemlich haufig finden sich diese 
auch in der Abdominalmuskulatur, bald ein- bald doppelseitig, wobei 
die Mm. obliqui und transversi mehr beteiligt sind als die Mm. recti. 
Die unteren Extremitaten sind weniger haufig befallen als die oberen. 

Die Haufigkeit und die Intensitat dieser unwillkUrlichen Kontrak- 
tionen ist aber nicht immer gleich; es giebt Tage, wo Pat. sich rela- 
tiv ruhig verhalt; sie hat auch schon gelernt, die Zuckungen z. B. 
beim Essen durch AufstUtzen des EUbogens auf den Tisch, moglichst 
unschadlich zu machen. Auch Uben willkUrliche Bewegungen einen 
unverkennbaren Einfluss auf die Zuckungen aus, indem diese letzteren 
bei der AusfUhrung intendierter Bewegungen zu gewissen Zeiten ent- 
schieden verst^rkt sind. Hiebei kommt aber auch noch in Betracht, 
dass die Zuckungen bei Beobachtung der Pat. durch den Arzt oder 
das Wartepersonal ebenso wie bei jeder gemUtlichen Alteration ver- 
mehrt und verstarkt wahrzunehmen sind. Von ganz besonderem In- 
teresse ist sodann der in der Anamnese schon angegebene Einfluss der 
epileptischen Anfalle auf die Zuckungen, indem die meisten und die 
intensivsten Zuckungen in der Zeit vor diesen Anfallen zu beobachten 
sind, die schwachsten unmittelbar danach. Vor den Anfallen hat die 
Pat. ihre »schlechten», nach denselben ihre »guten Tage*. 

Im Schlaf sistieren die Zuckungen; sie treten aber auf, sobald 
sich Pat. im Schlaf umwendet, und wecken sie, so dass sie oft ganz 
schlechte Nachte durchmachen muss. 

Die PrUfung des Geruchs und des Geschmacks der Pat. ergiebt 
normale Verhaltnisse; eine in der otologischen Klinik vorgenommene 
Untersuchung des GehOrs fUhrte zu der Diagnose: NervOse Schwer- 
hOrigkeit beiderseits. Die Pupillen sind gleich weit, reagieren prompt 
auf Lichteinfall und Accomodation. Ophthalmoskopisch ist ausser einer 
leichten, noch normalen Rotung der Papillen nichts Pathologisches 
wahrzunehmen. Sehscharfe und Gesichtsfeld, sowie Farbensinn sind 
durchaus intakt. Die Bewegungen der Bulbi sind koordiniert ; beim 
Blick nach rechts oder links treten hie und da Nystagmusartige Zuk- 
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kungen der Bulbi auf. Die Zunge ist eigentlich keinen Moment ru- 
hig; man sieht an ihr unaufhOrlich symmetrische und asymmetrische 
Zuckungen, wodurch sie bestandig ihre Form wechselt. x\uch im 
weichen Gaumen findet man dasselbe lebhafte Muskelspiel; bald be- 
merkt man ein blitzartiges Emporziehen 'beider Gaumenbogen, bald 
Kontraktionen bloss der einen Halfte derselben, bald isoliertes Empor- 
schnellen der Uvula, Die Sprache der Pat. ist langsam und trage, 
aber nicht dysarthrisch ; Pat. wird hie und da mitten im Reden von 
schnalzenden oder schluchzenden Lauten unterbrochen. In der Schrift 
spiegeln sich einzelne der unwillkUrlichen Zuckungen als unbeabsichtigte, 
ausfahrende Striche wieder. An den Organen des Thorax sind ausser 
einem leichten systolischen Herzgerausch keinerlei pathologische Ver- 
anderungen zu finden, ebensowenig an den Abdominalorganen. Die 
Muskulatur der Extremitaten zeigt norraalen Ernahrungszustand und 
normale elektrische Erregbarkeit; ihre rohe Kraft ist gut. Die Sehnen-, 
Haut- und Periostreflexe, namentlich das Kniephaenomen. sind leicht 
gesteigert. Die Sensibilitat ist intakt. Die Menses, welche seit i^;2 
Jahren postponierend eingetreten waren und seit Frtijahr 1900 ausge- 
setzt batten, stellten sich wahrend des Spitalaufenthaltes in regelmassi- 
gen Intervallen und ohne Einfluss auf die Krankheit wieder ein. Der 
Urin ist stets frei von pathologischen Beimengungen ; seine 24StUndige 
Menge erhoht, sie schwankt zwischen 1500 und 4000 cm^. Der Stuhl 
ist regelmassig. Die Kcirpertemperatur ist stets normal. 

Von den subjektiven Beschwerden der Pat. waren Klagen Uber 
vage, rheumatische Schmerzen in den verschiedenen Muskelgebieten 
hervorzuheben. Sonst befindet sich Pat., abgesehen von ihren JVnfai- 
len und Zuckungen, leidlich wohl, namentlich an den sogen. »guten 
Tagen», sie hat auch wahrend ihres Spitalaufenthaltes um tlber 12 kg. 
zugenommen. Ihr psychisches Verhalten ist nie auffallig alteriert; nur 
ist eine leichte Unbesinnlichkeit und Vergesslichkeit nicht zu verken- 
nen. Dass sie sich nur wenig mit Handarbeit oder Lesen u. s. w. 
beschaftigt, sondern meist unthatig auf ihrem Stuhl sitzt, ist wohl ne- 
ben ihren Zuckungen, die sie eben an alien Verrichtungen hindern, 
auch einer gewissen geistigen Stumpfheit zuzuschreiben. 

Die Pat. hatte bald nach ihrem Spitaleintritt neben ihren Zuk- 
kungerl zwei leichte Anfalle von Krampfen mit Opisthotonus, Bewusst- 
losigkeit, Cyanose des Gesichtes, Schaum vor dem Mund und nach- 
heriger Mattigkeit; diese Anfalle wurden indessen arztlich nicht be- 
obachtet; es findet sich aber in der Krankengeschichte, ohne dass da- 
mals schon besonders darauf geachtet wurde, die Notiz, dass vor dem 
einen Anfalle die Zuckungen sehr heftig gewesen seien und nachher 
einen halben Tag lang voUig gefehlt hatten. Auf eine langere Brom- 
Kali-Medikation, sowie auf Faradisation, Isolierung, Hydrotherapie, 
forcierte Ernahrung und Arsen-Kur hin wurden die Zuckungen etwas 
vermindert und Anfalle nicht beobachtet. Die Zuckungen zeigten sich 
aber sofort wieder in ihrer alten und zum Teil noch starkeren Inten- 
sitat, als einmal versuchsweise Bromkali durch Hyoscinum hydrobro- 
micum ersetzt wurde, und als endlich die Brom-Therapie wegen einer 
Brom-Akne ausgesetzt werden musste. Auch auf eine zeitweise ein- 
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geleitete Suggestionsbehandlung, auf energischen Zuspruch ii. s. w. hin 
war irgend eine Verminderung der Zuckungen nicht zu konstatieren. 

Am 15. Oktober trat, nachdem gerade kurz vorher der unge- 
wGhnlichen Heftigkeit der Zuckungen wegen ein ausfUhrlicher Status 
aufgenommen word en war, ein Anfall auf, der arztlich beobachtet 
wurde, und der sich mit all seinen typischen Symptomen als einen 
unzweifelhaft epileptischen legitimierte. Dauer des Anfalles ca. 5 Mi- 
nuten, nachher Erschlaffung, Benommenheit ; Brechen; Zunge ohne 
Verletzung, Temperatur 36,8 ^ Urin ohne Eiweiss und Zucker. Die 
vor dem Anfall noch so intensiven Zuckungen fehlten nachher v6llig, 
es war, als ob sich der KOrper durch eine gewaltsame Entladung von 
der storenden Muskelunrube befreit hatte. Einige noch restierende 
leichte Zuckungen der Facialis-Muskulatur verschwanden ebenfalls, nach- 
dem Pat. an demselben Tage noch einen leichteren epileptischen An- 
fall von nur etwa zwei Minuten langer Dauer gehabt hatte. Es dauerte 
drei Tage, bis sich die Zuckungen wieder einstellten und acht Tage, 
bis sie wieder einigermassen intensiv wurden. 

Ueber den weiteren Verlauf der Krankheit lasst sich gegenwartig 
nichts Wichtigeres mehr mitteilen; die Pat. wurde am 11. Dezember 
1900 aus der Klinik entlassen, nachdem zuvor eine nochmals einge- 
leitete Brom-Therapie in der Form des ERLENMEYER'schen Bromge- 
menges eine bedeutende Verminderung der Zuckungen bewirkt hatte. 

Stadium III. 

Stadium III, das Terminalstadiumy kennzeichnet sich durch 
eine immer mehr zunehmende Erschopfung und Kachexie. Das- 
selbe kann nach einigen wenigen Jahren beginnen, im allgemeinen 
aber stellt es sich erst nach Jahrzehnten ein. 

Die Muskelunruhe nimmt im Laufe der Jahre zu, wahrend 
die epileptiformen Anfalle seltener werden und zuletzt vollstandig 
verschwinden. Der cyklische Verlauf wird unregelmassiger, indem 
die ruhigen Perioden kiirzer werden. Ruhe und Unruhe konnen 
sogar an demselben Tage ganz bedeutend wechseln. Die senso- 
klonische Reaktion tritt immer deutlicher hervor. 

Gleichzeitig mit dieser in vielen Muskeln sehr ausgesproche- 
nen Unruhe ist eine deutliche, sich allmahlich auf immer mehr 
Muskeln verbreitende Rigiditat in den verschiedenen Teilen des 
Korpers zu bemerken. Die Patienten erstarren gleichsam in einer 
gevvissen Korperstellung, sie bleiben vorgebeugt und hockend sitzen. 
Jeglicher Versuch, diese Stellung zu andern, stosst auf einen ent- 
schiedenen, sogar bedeutenden Widerstand. Die Pat. schwitzen 



70 

und salivieren bedeutend. Mitunter werden sie auch von einem 
starken Hitzegefiihl befallen. Es tritt deutliche Dermatogra- 
phie auf. 

Meist befinden sich die Patienten in einem somnolent-halb- 
stuporosen Zustand. Es scheint, als ob das Bewusstsein sich 
noch mehr triibte, sobald heftigere Muskelstosse, wobei oft auch 
gewisse Augenmuskeln befallen werden, durch den Korper gehen. 
In ruhigeren Augenblicken kann man mit den Patienten sprechen, 
welche sich oft bis zu allerletzt ein wenig Intelligenz bewahren. 
In gewissen Fallen ist die Demenz doch hochgradig. 

Die Patienten sind im allgemeinen sehr gereizt und schwer 
zu pflegen, denn sie wollen nichts von Veranderungen wissen. 
Sie sind unsauber. Urin und Faeces gehen wahrend der unruhi- 
gen Perioden meist ins Bett. Profuse Diarrhoen stossen nicht 
selten hinzu und bringen dann Ruhe. Es tritt Abmagerung und 
Kachexie hinzu; Liegewunden entstehen, und der Kranke gehtzu- 
folge Erschopfung oder einer Komplikation unter. 

Zur Beleuchtung dieses Stadiums will ich zwei eigene Beob- 
achtungen anfiihren. 



Fall 4. 

(Eigene Beobachtung). 

Pernilla S., t ^"^ Alter von 62 Jahren; unverheiratet. (S. Ge- 
schlechlslafel N:r I 11. 2. Familie IX, Fall 15). 

Familienanamnese, In dieser Familie haben zwei Sch western, 
Pernilla und Bengta, jetzt beide tot, an Myoklonus-Epilepsie gelitten. 
(Siehe Geschlechtstafel 2.) 

Ihr Vater soil in der Jiigend und im Mannesalter Alkoholist ge- 
wesen sein. Er starb im Alter von 49 Jahren, der Angabe nach, am 
Magenkrebs. 

Die Mutter, Cousinenkind ihres Mannes, war eine hochmUtige, 
aber ordentliche und arbeitsame Frau. 

Von ihren Geschwistern nahm sich i das Leben. 

Von den Geschwisterkindern leiden 4 an Myoidonus-Epilepsie 
(Siehe Geschlechtstafel 2, Fall 13 u. 14 in Fam. VII, wie 17 u. 18 
in Fam. X). Eine andere Cousine hat typische Paralysis agitans wie 
eine ihrer Tochter, welche ich beide gesehen und untersucht habe. 

Von den Geschwistern, einem Bruder und einer Schwester, die 
tot sind, hatte der Bruder Paralysis agitans, welche worn Arzte diag- 
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nosticiert war; zwei von dessen Kindern leiden an periodischen Psy- 
chosen. Die Schwester dagegen hatte keine Nervenkrankheit, sie halte 
eine weiches und fUgsames Gemtit, verheiratete sich mit einem Cousin, 
starb aber im Wochenbett, nachdem sie ein Madchen geboren hatte, 
welches lebt; dieses erhielt in dem gewohnlichen Alter Myoklonus- 
Epilepsie (Fall 7). 

Anamnese, In der ersten Kindheit gesund, aber mager. GemUt 
stets zanksUchtig und schwierig. Intelligenz recht gut. Im Alter von 
9 Jahren stellten sich nachts epileptiforme Anfalle ein, bisweilen karnen 
auch schmerzhafte derartige Anfalle, wahrend deren sie bei Bewusst- 
sein blieb. Nach einigen Jahren wurden myoklonische Muskelzuk- 
kungen in Armen und Beinen, in Runipf, Hals und Gesicht bemerkt. 
Die Entwicklung der Krankheit war dann dieselbe wie bei den ande- 
ren Patienten im Geschlechte. Wahrend der Menstruation befand sie sich 
stets am schlechtesten, und dann stellten sich auch die epileptiformen 
Anfalle am haufigsten ein. Nach diesen war sie stets verhaltnismassig 
ruhig. Die Menstruation soil reichlich und regelmassig gewesen sein. 

Viel und vielerlei wurde zu ihrer Besserung gethan, sowohl 
Arzte wie Quacksalber wurden ohne Resultat befragt. Im Alter von 
ungefahr 30 Jahren reiste sie zu einem Quacksalber und wohnte eine 
Zeit lang bei ihm zwecks Behandlung. Dieser soil ihr enorm zur 
Ader gelassen haben. Ausserdem hatte er ihr gesagt, dass die Krank- 
heit verschwinden wUrde, wenn sie ein Kind bekame. In kurzem war 
sie von dem Sohne des Quacksalbers beschwangert. Pat. reiste bald 
darauf nach Hause, erzahlte den Verwandten aber nur vom Aderlas- 
sen, weil diese sie ausserst blass fanden; von Zuckungen und Anfallen 
war sie aber zum grossen Teile befreit. Wahrend dieser Zeit wurde 
Pat. viel voller und war recht korpulent bis ein Jahr vor ihrem Tode, 
wo sie nicht unbedeutend abmagerte. 

Zu gewohnlicher Zeit gebar sie ein kleines, schwachliches Kind. 
Die Entbindung war leicht. Sie nahrte das Kind einige Tage, musste 
aber wegen »Milchfieber> damit aufhoren. (Das Kind gab sie weg. 
Es starb innerhalb des i. Lebensjahres an Konvulsionen). Vom Wochen- 
bett genesen, kehrten die Zuckungen und Anfalle wieder wie frUher. 
Sowohl sie wie die kranke Schwester sollen eine aussergewdhnliche 
Starke Libido sexualis gehabt haben. Sie hatte ebenso wie die Schwe- 
ster haufig Geschlechtsverkehr mit verschiedenen Mannern, doch war 
sie post partum primum steril. (Die Schwester B. war stets steril.) 

Pat. war laut mllndlicher Angabe des Dr. Bostrom, welcher sie 
wahrend der letzten Jahre ihres Lebens behandelte, recht steif im 
Korper. Sie war oft sehr durstig und schwitzte an unruhigen Tagen 
enorm. Appetit kolossal. Die beiden Schwestern wohnten auf dem- 
selben Hofe, zufolge ihrer schwierigen GemUter aber konnten sie nicht 
in demselben Zimmer sein. 

Vom Arzte wurde ihr Chloral ordiniert, welches die Zuckungen 
vorUbergehend verringerte. Sie gebrauchte recht grosse Dosen davon. 
W'enn das Choral fUr die W'oche zu Ende war und sie nicht mehr 
bekommen konnte, suchte sie wie die Schwester die Medizin durch 
Einahme von Alkohol zu' ersetzen, welcher far den Augenblick I.in- 
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derung der Zuckungen verschaffte. Wahrend der letzten Jahre (wie 
lange kann nicht bestimmt angegeben werden) hatte sie keine epilepti- 
formen Anfalle. Die letzte VVoche hatte sie auch keine Zuckungen. 
Sie fUhlte sich sehr krank und klagte Uber Schmerzen ini Leibe. Ein- 
mal, kurz vor dem Tode, als sie das Chloral nicht zu gew5hnlicher 
Zeit erhalten konnte, bekam sie einen Collapsanfall, sie streckte sich 
und wurde steif und leichenblass ; die Umgebung glaubte, dass der 
Tod im Anzuge sei. Pat. starb einige Zeit spater am »Gehirnschlag». 

Den II. Aug. 1893 besuchten Prof. Odman und Dr. Bostrom 
diese Frau. Aus den kurzen Notizen des Professors, die mir derselbe 
gUtigst zur VerfOgung gestellt hat, ist unter anderem zu entnehmen, 
dass Pat. eine mittelgrosse fettleibige Person mit gleichgtlltigem, fast 
stupidem Gesichtsausdruck war. Sie sass im allgemeinen still auf 
ihrem Stuhl, hatte aber doch haufig unfreiwillige Bewegungen im Ge- 
sicht wie in der Muskulatur des Halses und der Arme, in geringem 
Grade in den Beinen und im Rumpfe. Die Sprache war stossend, 
abgebrochen, rauh, gleichsam zusammengesetzt aus freistehenden un- 
artikulierten Lauten, welche sie sehr schwerverstandlich machten. 

Ihre Dienerin sagte, dass Pat. wahrend der letzten 4 Jahre, da sie 
bei ihr gedient, nicht habe gehen konnen und dass sie einen »sehr 
guten» Verstand gehabt, dass sie sehr gut ihre Ausgaben und Einnah- 
men gewusst und dabei ein sehr gutes Gedachtnis verraten habe. 
»Schlaganfalle» seien wahrend der letzten 5 Jahre wenigstens nicht bei 
ihr bemerkt worden. 

Fall 5. 

(Eigene Beobachtung). 

Bengta S., 70 Jahre alt, unverheiratet (S. Geschlechtstafel N:r 3» 
Famihe X, Fall 17). 

Familienanamnese. Die Eltern waren nicht miteinander verwandt. 
Der Vater gehOrte nicht zu dem von mir studierten Geschlechte. Er 
starb im Alter von 76 Jahren und genoss zu Lebzeiten gute Ge- 
sundheit. Die Mutter wurde 77 Jahre alt und hatte keine schwerere 
Krankheit. Eine Schwestertochter leidet an Myoklonus-Epilepsie. Zwei 
Schwestern der Patientin leben und sind gesund. 

Vier Geschwister sind in zartem Alter gestorben. Ein Bruder 
litt an Myoklonus-Epilepsie. Im grossen und ganzen war seine Krank- 
heit von milderer Beschaffenheit als die der Schwester. Zuletzt soil er 
die »Eiweisskrankheit» bekommen haben. Er starb im Alter von 46 
Jahren. 

Die personliche Anamnese hat zufolge des hohen Alters der 
Patientin leider nicht so vollstandig werden k5nnen. Ihre zwei noch 
lebenden Schwestern^ welche beide tUchilg sind, haben nicht so genau 
angeben konnen, wie sich die Krankheit entwickelt hat. Soviel ver- 
mag doch die altere von ihnen zu sagen, dass sie mit einem Anfall 
begann, welcher sich eines Tages in der Morgendammerung einstellte. 
Pat. erwachte, schrie auf und begann zu »schUtteln», bald verlor sie 
das Bewusstsein und wurde im KOrper steif. Der Ham ging ins Bett. 
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Nach dem Anfall, • welch er nur von ganz kurzer Dauer war, bat sie 
urn Wasser. Ahnliche Anfalle wiederholten sich spater mit anfangs 
langeren Pausen von einigen Monaten. Bisweilen behielt sie wahrend 
der Anfalle das Bewusstsein, sie klagte dann Uber Schmerzen in Ar- 
men und Beinen. 

Wahrend der Tage war in der ersten Zeit nichts Krankhaftes an 
ihr zii bemerken. Allmahlich begann sie unsicher im Gange zu wer- 
den und fiel leicht um, was ihr Zurechtweisungen einbrachte. Schon 
als kleines Kind soil sie ein schwieriges GemUt gehabt haben. Sie 
war fleissig und ordentlich, lernte gut in der Schule, solange sie trotz 
ihrer Krankheit dahin gehen konnte. Zum Konfirmandenunterricht 
wurde sie vom Vater gefahren. 

Die schnellen Muskelzuckungen nahmen immer mehr zu und al- 
ficierten im Laufe der Zeit die verschiedenen Teile des KOrpers (die 
Muskeln der Extremitaten, des Rumpfes, Gesichtes wie die Sprech- 
und Schluckmuskeln). Pat. hatte ruhige und unruhige Tage, gegen 
Ende der unruhigen Periode kam im allgemeinen ein Krampfanfall 
mit Verlust des Bewusstseins. Wahrend der Menstruationsperioden 
war sie am schlimmsten. Die Menses soUen recht regelmSssig und 
reichlich gewesen sein. Pat. wurde mit der Zeit ziemlich korpulent. 
Appetit und Durst haben stets zugenommen, desgleichen die Geneigt- 
heit zum Schwitzen. 

In den letzten Jahren hat sie bisweilen Diarrhoe gehabt und 
dann gleichzeitig Incontinentia alvi. Lange genug hat Incontinentia 
urinae bestanden, obwohl nicht stets, sondern nur in unruhigen Nach- 
ten oder unruhigen Augenblicken am Tage, desgleichen auch bei hef- 
tigem Arger aus irgend einer Ursache. Seit dem Klimakterium, wel- 
ches ungefahr um ihr 50 Lebensjahr eintrat, hat Pat. keine epilcpti- 
fornien Anfalle gehabt, die Muskelunruhe dagegen hat keineswegs 
nachgelassen, sondern im Gegenteil zugenommen. Von demselben 
Zeitpunkte an begann sie allmahlich magerer zu werden, und in den 
letzten 5 — 6 Jahren hat sie sehr schnell gemagert. 

Zweimal hat Pat. beide Beine gebrochen. An unruhigen Tagen 
ist ihr Korper von so heftigen Zuckungen heimgesucht worden, dass 
sie aus dem Bett gefallen ist und dabei die Beine beschadigt hat. Da 
dies vor mehr als 20 Jahren geschehen ist, hat sie wahrend dieser 
langen Zeit ihre meiste^Zeit im Bette sitzend zugebracht. 

Sie hat ordentlich gelebt und stimulierende Mittel nicht in h5- 
herem Grade angewandt. Kaffee liebt sie sehr. 

Viel und vielerlei ist zu ihrer Heilung versucht worden (mehrere 
Tausend Kronen (?) sollen in ihrer Jugend dafUr verwandt worden 
sein), alles aber ohne Erfolg. Pat. wurde im Juni und Juli 1898 meh- 
rere Male von mir beobachtet. Ihr Zustand war damals genau so wie 
in diesem Jahre, weshalb ich auf nachstehenden Status verweise. 

Status prasenSy Aug, i8gg, (aufgcnommen nach mehrwGchent- 
licher Beobachtung. Ich wohnte zu dieser Zeit in demselben Hause 
wie Pat. und hatte Gelegenheit, sietjiglich mehrmals zu sehen). Pat. 
ist ausserst mager. Muskulatur sehr schwach. Das Aussehen der Pa- 
tientin giebt Marasmus an. Im Gesicht unzahlige Runzeln. 
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Sie ist stets sehr somnolent, schlaft dann und wann am Tage und 
verschiedene Stunden in der Nacht. Wahrend des Schlafes ist sie 
ziemlich ruhig. Sie sitzt stets, auch wenn sie schlaft. Zurllcklegen 
kann sie sich nicht, dazu ist der KOrper zu steif, derselbe lasst sich 
nicht strecken. Wenn sie schlaft, legt sie die Stirn gegen den Bett- 
rand, auf welchen Kissen gelegt sind, damit sie sich nicht schla- 
gen soil. 

Wird Pat. geweckt, oder erwacht sie plotzlich von selbst, so 
schreit sie heftig auf und zeigt sich sehr unruhig. Die Zuckungen 
sind oft um 4 — 5 Uhr morgens nach dem Erwachen am schlimmsten. 
Sie wird viel von Durst gepeinigt und trinkt taglich mehrere Liter 
Wasser. An ruhigen Tagen klagt sie tiber nichts, an unruhigen dagegen 
fUhlt sie Uberall im Korper, besonders in den Armen rheumatoide Schmer- 
zen. . Von Gemtlt ist sie sehr eigensinnig und gereizt, was an unru- 
higen Tagen mehr hervortritt. An einem ruhigen Tage bietet Pat. in 
der Hauptsache folgendes Bild dar. Sie sitzt krumm im Bett, den 
Kopf meist abwarts gebeugt und die Augen halb geschlossen. Auf 
den ersten Blick wirkt sie recht dement; das aber andert sich in ge- 
wisser Beziehung, wenn man sie mehrmals gesehen und gesprochen 
hat. Bisweilen sieht sie auf und zum Fenster hinaus oder richtet den 
Blick einen Augenblick auf den, der sie anredet. Der Blick ist ziem- 
lich stumpf und matt. Ptosis an beiden Augen, mehr ausgepragt am 
rechten Auge. Hat sie die an sie gerichtete Frage verstanden — was 
sie wegen meines vom Blekingschen abweichenden Dialektes oft nicht 
thut — so sieht sie auf, lacht kurz und antwortet. Haufig verrat sie 
hierbei ein gegen ihr stumpfes Aussehen und Wesen kontrastierendes 
gutes Urteil. 

Lippen sehr cyanotisch. Ergreift man ihre Hand, so fUhlt sie 
sich recht steif an. Indes herrscht Beweglichkeit in alien Gelenken. 
Mund halbofifen, so dass der vordere Teil der etwas vergrosserten 
Zunge sichtbar wird. Vermehrter Speichelfluss. Die Zunge ist fast 
nie in Ruhelage, ebenso wenig wie die Ubrige Muskulatur am Korper. 
Einzelne oder meist auf mehrere Weisen kombinierte und gleirhzei- 
tige schnelle Zuckungen sind fast ununterbrochen zu bemerken. Es 
scheint, als ob jegliche spontane Bewegung dieselben ausloste oder 
vermehrte. Es braucht nicht mehr, als dass sie den Kopf hebt oder 
nach einer Richtung dreht, so geraten die Muskeln des Halses, Ruk- 
kens und Geschichtes in schnelle Bewegung. Die Muskulatur der Pa- 
tientin befindet sich so zu sagen in einer labilen Gleichgewichtslage; 
nahezu ein Windhauch genllgt, um Effekt zu bewirken. Die gewOhn- 
lichsten Bewegungen, welche bei ihr beobachtet werden, sind die, dass 
es in den RUckenmuskeln hastig zuckt, so dass sie sich gleichsam aus 
ihrer hockenden Stellung aufrichtet. gleichzeitig wird der Kopf etwas 
aufwarts geworfen, die Gesichts- und Zungenmuskulatur tritt nicht sel- 
ten gleichzeitig in Thatigkeit, ebenso auch gewisse Muskeln der Arme 
und Hande, oft in den gleichen Muskeln auf beiden Seiten. Es herrscht 
indes keinerlei Rhythmus noch Regelmassigkeit. Bisweilen zuckt die 
eine Hand oder der eine Arm fUr sich, unabh^ngig von dem andern, 
desgleidien auch die Beine. Stete unregelmassige Zuckungen werden 
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um Augen und Mund bemerkt. Dann und wann ist ein schnelles Ex- 
oder Inspirationsgerausch zu hOren. Wie gesagt alle Muskeln geraten 
haiifig in schnelle Kontraktionen. Bittet man die Patientin, ihre Augen 
fest zusamnienkneifen, so bemerkt man sofort eine starke Vermehrung 
der Muskelunruhe nicht nur im Gesicht, sondern auch an mehr ent- 
fernten Stellen. 

Jegliche, auch die unbedeutendste Manipulation, welche man mit 
der Patientin vornimmt, vermehrt ihre Zuckungen. Dieser Umstand 
erschwert in hohem Grade die physikalische Untersuchung. Herztone 
rein, obwohl schwach. Der zweite Aortaton verstarkt. Respirations- 
gerausch an mehreren Stellen scharf vesikular; keine Rasselgerausche. 
Radialispuls oft recht gespannt, bisweilen ungleichmassig. Die Frequenz 
variiert zwischen 78 und 104, ist meist 84 oder dartlber. Sensibilitat 
ungestort. Sescharfe recht gut. Auf dem linken Auge ein Katarakt. 
Kontraktur in Huft- und Kniegelenken, entsprechend der Stellung, 
welche Pat. einnimmt, wenn sie im Bette sitzt. Der RUcken lasst sich 
ein wenig gegen das Kissen zurllckbeugen, obwohl mit Schwierigkeit, 
auch die Flexionsstellung der Unterschenkel kann etwas vermindert 
werden. Die Beweglichkeit der Ellbogengelenke ist gleichfalls be- 
schrankt. Pat. halt die Unterarme stets flektiert (ungefahr im rechten 
Winkel zu den Oberarmen). Sie kann dieselben indes seibst nicht 
unbedeutend extendieren. Versucht man, ihren Arm zu strecken, so 
stc)sst man auf einen gewissen Widerstand, indes gelingt dies fast voll- 
standig, obwohl in Begleitung einer bedeutenden Muskelunruhe. In 
der gewohnlichen Stellung des Armes zeigt sich der M. biceps fast 
wie ein htlhnereigrosser Tumor auf der Mitte des Oberarmes, welcher 
verschwindet, wenn man den Arm streckt. Lasst man ihren Arm los, 
so geht er sofort in seine frlihere Lage und Form zurtlck. Bei einem 
Versuch, den Kopf rUckwarts zu beugen, stosst man ebenfalls auf Vi- 
derstand. Die methanische Reizbarkeit ist Uberall am KOrper bedeu- 
tend vermehrt, am meisten doch an peripheren Teilen, wie Handen 
und FUssen; es bedarf liur einer leichten Fingerperkussion, um die 
Muskelzuckungen nicht nur in der Nachbarschaft der Perkussionslelle, 
sondern auch an vielen anderen entfernteren Stellen zu vermehren. 
Perkutiert man leicht den RUcken entlang, so kann man sehr schon 
sehen, wie Muskelbauch nach Muskelbauch in Kontraktion gerat; geht 
man vorsichtig zuwege, so gelingt es recht leicht, nur einen Teil ei- 
nes Muskels zur Kontraktion zu bringen. so z. B. den M. deltoideus, 
pectoralis etc. Der Verstand der Patientin scheint besser zu sein, als 
das Aussehen vermuten lasst. An unruhigen Tagen ist sie bedeutend 
stumpfer als sonst. Ihr Ged^chtnis ist freilich nicht so gut, dasselbe 
hat sich allmahlich verschlechtert. Sie ist ziemlich gut orientiert, 
kennt die Tage der Woche und des Monates und giebt, wenn gefragt, 
stets das richtige Datum an. Auch weiss sie ihren Geburtstag und 
kennt ihr Alter, ebenso die von verschiedenen Verwandten. Sie weiss 
sehr wohl, wann Wochen- und Jahrmarkt in der Stadt ist; sie kennt 
die verschiedenen DOrfer im Kirchspiel, wo Verwandte von ihr woh- 
nen. Pat. interressiert sich mitunter, wenn sie ruhiger ist, recht sehr 
fUr das, was um sie herum geschieht, und thut recht oft seibst Fra- 
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gen. So z. B. fragt sie haufig am Abends wenn ich sie besuche: »Wo 
sind Sie heute gewesen, Herr Doktor?» Antworte ich dann, dass 
ich jemand besucht habe, den sie kennt, so fragt sie gewdhnlich: 
»Wie geht es dort etc.?» Sie hat es gelernt, die Zeit von der Sonne 
abzulesen. Zu meinem Erstaunen giebt sie oft die Zeit auf eine halbe 
Stunde richtig an. Einmal, als ich bei ihr im Zimmer sass, kam das 
Dienstmadchen einen Augenblick herein. Als sie wieder hinausgegan- 
gen war, sagte Pat.: »Das ist eine b5se Sieben.» Ich fragte, wie sie 
heisse iind erhielt die Antwort: »Ja, sie kann gem *b5se Sieben' 
heissen, denn sie ist so bose und abscheulich.» Pat. liest oft im Ge- 
sangbuche oder in einem anderen Andachtsbuche, die einzigen BUcher, 
welche sie besitzt. Wieviel sie von dem Gelesenen versteht, lasst sich 
schwer sagen, gewiss aber ist, dass sie einzelne Worter und die Num- 
mern der KirchenHeder, welche sie liest, richtig angeben kann. Pat. 
ist leicht gereizt. Den Verwandten giebt sie oft heftige Antworten. 
tjber eine Kleinigkeit kann sie b5s werden, und dann antwortet sie 
eine lange Weile nichts. Sitze ich still da und beobachte sie, so 
pflegt sie, wenn sie an einem ruhigen Tage bei guter Laune ist, ab 
und zu eine Frage zu thun, silzt aber wahrend der Zwischenzeit in 
ihrer gewOhnlichen Weise da und sieht stumpf aus. Eines Abends 
sagte sie: »Es ist gut, so lange Pella (die Schwester, in deren Haus 
sie wohnt) lebt, denn wo soil ich dann hin.» Je unruhiger Pat. ist, 
destoweniger ist sie geneigt, zu antworten und Uberhaupt zu sprechen. 
Es scheint, als ob sich das Bewusstsein momentan und in gewissem 
Grade jedesmal verdunkelte, wenn einige heftige MuskelstOsse durch 
den KGrper gehen. Die Augenmuskeln werden dann nicht selten von 
Zuckungen befallen. Sie will am liebsten in Frieden sein, mag kei- 
nerlei Veranderungen, ist gleichgUltig hinsichtlich der Reinlichkeit, sie 
will die Leibwasche so lange als mc)glich behalten. Sie friert selten, 
obgleich sie zwischen zwei halboffen stehenden Fenstern im Zuge sitzt ; 
zeigt grosse Geneigtheit zu schwitzen, auch in ruhigen Augenblicken. 
Dermatographie deutlich. An einem unruhigeren Tage wird der Kor- 
per von haufigen Muskelstossen durchfahren, wobei der RUcken oft 
einige Male heftig extendiert wird, gleichzeitig geraten gewisse Muskeln 
des Halses und Gesichtes in lebhafte Kontraktionen, desgleichen die 
verschiedenen Augenmuskeln imd Respirationsmuskeln. In den Armen 
und Beinen werden auch Zuckungen bemerkt, welche indes keinen so 
grossen lokomotorischen Effekt hervorrufen. Die Hande werden in 
den Handgelenken etwas flektiert, gleichzeitig ballen sie sich schwach, 
wobei die Daumen mit einer gewissen Kraft an die Zeigefinger addu- 
ciert werden. Alles geschieht sehr schnell, wiederholt sich aber sehr 
oft. Ausser dieser sehr gewOhnlichen Kombination kommen auch, ob- 
schon seltener, einzelne Zuckungen in einem KOrperteil vor. Pat, 
klagt dartlber, dass es Uberall im Kcirper, am meisten aber in den 
Armen weh thut. Sie hat keine Kopfschmerzen. Speichelfluss ver- 
mehrt. Schweiss vermehrt. Mechanische Reizbarkeit grosser. Pat. 
ist im allgemeinen morgens, gleich nach dem Erwachen am unruhig- 
sten und schreit so laut, dass'es weit zu h5ren ist. 

Tageshericht^ den j. Ja7i, igoo. Als ich Pat. heute wiedersah, 
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war sie ungewohnlich ruhig. Die Schwester teilte mit, dass die Kranke 
seit mehreren Tagen profuse Diarrhoea habe, die zum grossten Teil 
ins Belt gegangen seien. Solche pflegen sie zuweilen heimzusuchen, 
und dann ist sie gewOhnlich recht ruhig. Sonst ist Pat. sich gleich. 

Bei der vorgenommenen Blutuntersuchung war der Hamoglo- 
bingehalt (nach Fleischl.) 80. Die Anzahl der roten Blutkorperchen 
war 5,420,000 pro cbmm. (Dieselbe hohe Ziffer wurde bei zwei ver- 
schiedenen Untersuchungen erhalten). Einzelne Mikrocyten, keine er- 
hebliche Poikilocytose. Keine Leukocytose. 

Den II, Mai igoo besuchte ich Pat. wiederum. Sie befand sich 
jetzt recht schlecht. Seif einiger Zeit hatte Pat. 3 recht grosse De- 
cubituswunden. Die Zuckungen waren wie frtiher. Schweiss zuweilen 
sehr stark. Puis 100 in der Minute. Pat. erkannte mich sofort. Sie 
war bedeutend somnolent. Sie ist wahrend der letzten Wochen in 
den FUssen und Unterschenkeln recht sehr geschwollen gewesen. Ham 
sauer, etwas getrUbt, frei von Albumin. Spez. Gew. 1,023. 

Den ig, Juni igoo starb Pat. laut An gab e des Pfarrers in der 
Gemeinde^). 

^) Zufolge eines Missverstandnisses bei Absendung der verabredeteii De- 
pesche wurde die Obduktion vereitelt, was ich sehr bedauera muss, da ich die- 
selbe lebliaft gewunscht habe. Ich selbst befand mich im Auslande, hatte indes 
cinen Obducenten in Lund gebeten, dahin zu reisen; die Depesche nber kam lei- 
der auf Abwege. 



Atiologie. 

Geschlecht. Das weibliche Geschlecht wird von progres- 
siver Myoklonus-Epilepsie etvvas haufiger als das mannliche be- 
fallen. In der Litteratur sind 51 Falle beschrieben, davon 23 
Manner und 28 Weiber. In den Familien der Kranken kommen 
ausserdem bei 5 Mannern und 9 Weibern Falle von derselben 
Krankheit vor. Insgesamt weiss man also, dass die Krankhcit 
bei 28 Mannern und 37 Weibern vorgekommen ist, was einem 
Verhaltnis von 4: 5,3 entspricht. (Siehe die Zusammenstellung 
zwischen den Seiten 80 und 81). 

Alter. Die Krankheit entsteht in den meisten Fallen in der 
Kindheit vor der Pubertatszeit. Die epileptischen (epileptiformen) 
Anfalle treten im allgemeinen zuerst auf. Nach langerer oder kiir- 
zerer Zeit (gewohnlich nach i oder einigen Jahren) erscheinen 
myoklonische Phanomene. 

Es giebt in der Litteratur verschiedene Falle, von welchen 
angegeben wird, dass die Myoklonie und Epilepsie gleichzeitig 
entstanden sind, oder dass die Myoklonie zuerst aufgetreten ist; 
diese Angaben aber miissen meiner Ansicht nach mit grosser Vor- 
sicht betrachtet werden, obgleich ich ja diese Moglichkeit nicht 
leugnen will. In einigen Fallen scheint es sogar ganz sicher zu 
sein, dass dies wirklich der Fall gewesen ist. Ich sage dies indes 
darum, weil meine Erfahrung innerhalb des von wir studierten 
schwedischen Geschlechtes mich iiberzeugt hat, dass Eltern und 
Verwandte alles thun, die Krankheit solange als moglich zu ver- 
hehnlichen^ besonders wenn es sich um Madchen handelt. Eine 
Krankheit dieser Art vermindert natiirlich in hohem Grade deren 
Aussichten, einen Mann zu bekommen. Uberdies scheint es, als 
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ob die Verwandten nur ungern und mit einer gewissen Scham 
von einer Krankheit dieser Art sprachen. Dies habe ich mehr^ 
fach gefunden, und es bereitete mir grosse Schwierigkeiten, als 
ich an Ort und Stelle die Natur und Verbreitung*der Krankheit 
erforschen wollte^). 

Die Eltern konnen die Myoklonus-Epilepsie bei einem Kinde 
wahrend der ersten Jahre verhaltnismassig leicht verheimlichen, 
da es meivSt nur nachts von epileptiformen Anfallen heimgesucht 
wird. Erst wenn die Krankheit mit myoklonischen Symptomen 
am Tage auftritt, geht es nicht mehr, dieselbe zu verbergen. Es 
ist, wie gesagt, meine Uberzeugung, dass die Anamnese in ver- 
schiedenen Krankengeschichten dieser Art mangelhaft ist und sein 
wird, weil die Verwandten aus angefiihrten Griinden die Wahr- 
heit nicht sagen woUen. 

Meines Erachtens diirfte man daher dem wirklichen Sach- 
verhalt in Bezug auf den Anfang der Krankheit am nachsten 
kommen, wenn man von dem Zeitpunkt ausgeht, wo sich die myo- 
klonischen Symptome zeigen, und von da ein oder einige wenige 
Jahre zuriickgeht. 

Wenn man die Kasuistik durchmustert, findet man, dass eini- 
germassen zuverlassige Angaben betreffend das Auftreten der Myo- 
klonie fiir 42 Falle {19 mannliche und 20 weibliche) vorhanden 
sind. Die Myoklonie hat begonnen in einem Alter von: 
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Hieraus geht hervor, dass die progressive Myoklonus-Epilepsie 
im allgeineinen im spdteren Kindesalter vor der Pubertdt auftritt 
und dass das weibliche Geschlecht etwas friiher als das mannliche 
befallen wird. 

*) Dasseibe gih in gewissem Grade auch von anderen Nerven- und Geistes- 
krankheiten, ein Umstand, der Neurologen und Psychiatern recht allgemein be- 
kannt sein diirfte. 



So 

Hereditat. Dass die Hereditat von eminenter atiologischer 
Bedeutung fiir diese Krankheit ist, geht sehr deutlich daraus her- 
vor, dass sie so grosse Geneigtheit zeigt, familiar aufzutreten. In 
dem von mir beschriebenen Geschlechte sind mir wissentlich nicht 
weniger als i8 Falle innerhalb lo Familien vorgekommen. (Siehe 
die Geschlechtstafeln I — 3). Ganz gewiss werden sich im Laufe 
der Jahre noch mehr Falle in diesem Geschlechte zeigen. 

Man kann nicht gut sagen, dass die Krankheit in dieser Gegend 
endemisch auftrete, da dort kein Fall bemerkt worden ist, der nicht 
zu diesem Geschlecht gehort^). Es werden gewohnlich inehrere 



^) Im Ansdiluss liieran sei mir gestnttet zu erwahnen, wie es zuging, als 
ich im Aug. 1899 in einer Nachbarstadt einen neuen Fall von dieser Krankheit 
entdeckte. Dieser Fall beleuchtet, wie es scheint, in hohem Grade die Bedeutung 
der Erblichkeit. 

Fines Tages im Aug. 1899, als ich einen KoUegen Dr. Bostrom traf, be- 
nachrichtigte er mich von dem Vorkommen eines neuen Falles von »familiarer 
Myoklonie)), welcher im Laufe des Fruhlings ins stadtische Armenhaus, wo er 
Arzt ist, aufgenommen worden sei. Er bot mir freundlichst an, mich dorthin zu 
begleiten und mir den Mann zu zeigen. Bei der Untersuchung fand ich, dass die 
in Frage stehende Person zwar unzweifelhaft an progressiver Myoklonus-Epilepsie 
litt, dass es aber keineswegs ein reiner solcher Fail sei, sondcrn verschiedene Ab- 
weichungen von den andcrn Fallen zeigte, die ich gesehen. (Weiter hinten wurde 
ich mich auf diesen Fall beziehen). 

Ich erkundigte mich, woher der Mann gekommen sei, urid erfuhr dann von 
der Wiirterin, dass er in Schonen (SkSne) geboren sei; mehr wusste sie nicht. 
Dr. Bostrom erziihlte, dass die Mutter, die er etwas kenne, in der Nahe wohne 
und nahere Auskunft geben konne. Wir gingen also dahin. Unterwegs sagte 
ich ihm, dass ich nicht anders glauben konne, als dass dieser Mann auf irgend 
eine Weise von derselben Blekingschen Familie herstamme, welche ich studiert 
habe. Es ware niimlich hochst eigentumlich, wenn eine so seltene Krankheit 
in zwei nebeneinander liegenden Provinzen desselben Landes entstehen sollte, 
ohne dass eine Gemeinschaft zwischen den beiden Familien besiande. Dr. Bo- 
strom schien mich anfangs missverstanden zu haben, indem er glaubte, dass ich 
der Meinung sei, dass die Mutter in ihrcr Jugend eine (leichtferiige) Verbindung 
mit einem Manne aus der kranken Familie in M. gehabt habe. Er versicherte, 
die Mutter als eine gute, edle Frau zu kennen, dass kein Verdacht gegen sie in 
Frage kommen konne. Ich sagte ihm, dass dies nicht meine Meinung gewesen 
sei, denn es sei keineswegs notwendig, dies gerade von der Mutter anzunehmen. 
Das Geschlecht auf der vaterlichen oder miitterlichen Seite hiitte ja in einer frii- 
heren Generation mit .dem kranken Geschlechte in Blekinge Verbindung gehabt 
haben konnen. Da ich aus diesem Grunde grosse Schwierigkeiten erwartete, den 
wirklichen Sachverhalt zu erfahren, erzahlte ich bei der Ankunit der Mutter, einer 
neiten und freundlichen Frau, einiges von der Krankheit ihres Sohnes, indem ich 
ihr sagte; dass es eine sehr ungewohnliche sei, und, wie wir bis jetzt wussten, 
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Geschwister von der Krankheit befallen, dagegen ist es unge- 
wohnlich, dass sie zwei Generationen hintereinander ergreift. Dies 
kommt nur in der Familie Nr. 8 (BURZio's 2. Fall) vor, wo so- 
vvohl Vater als Mutter und 3 Kinder davon heimgesucht sind, wie 
in der Familie Nr. 30 (Clark & Prout's 3. Fall), wo Mutter und 
Sohn an derselben Krankheit litten; der Vater der Mutter litt in 
diesem Fall an einfacher Myoklonie (ohne Epilepsie). Eine mei- 
ner Patientinnen (Fall 13 in Familie VIII, siehe Geschlechtstafel 
Nr. 2) verheiratete sich trotz ihrer Krankheit und bekam 10 Kin- 
der, von denen 2 sehr jung starben, die iibrigen 8 sind nun er- 
wachsen. Keines von ihnen soil die Krankheit der Mutter be- 
kommen haben. Mehrere von ihnen sind indes im Alter von etwa 
20 Jahren nach Amerika emigriert. Die hiesigen Verwandten ver- 
sichern jedoch, dass dieselben fortfahrend gesund sind. 

Nachstehende Tabelle zeigt die Anzahl der Krankheitsfalle 
in derselben Familie 

in 2 Familien (i und 8) kommen 5 Falle vor, 
» I Familie (23) » 4 » » 

» 7 Familien (2, 3, 11, 14, 21, 22, 26) kommen 3 Falle vor, 
» 9 » (4, 7, 15, 16, 17, 18, 25, 27, 30) kommen 2 Falle vor, 

» II » (S, 6, 9, ID, 12, 13, 19, 20, 24, 28, 29) » I » » 



an keiner andern Stelle im ganzen Norden als in Blekinge in einer gewissen 
Familie im Kirchspiele M. vorkame, und dass ich es aus diesem Grunde fur hochst 
wahrscheinlich hielte, dass sie selbst oder ihr verstorbener Mann aus dieser Ge- 
gend herstamme. Ich bat sie, mir die Wahrheit zu sagen, falls sie das wisse. 
Sie schien erstaunt iiber meine Kiihnheit zu postulieren, sagte aber, dass sie den 
wirklichen Sachverhalt nicht leugnen wolle, obgleich sie ungern eingestehe, dass sie 
mit den Leuten in M. verwandt sei. Ihre Mutter war in der That dort geboren, 
und ihr Grossvater mutterlicherseits war Nils N— n, derselbe Mann, welcher, ob- 
gleich selbst gesund, der Stammvater zweier andrer Familien gewesen ist, in 
denen myoklonische Kranke vorgekommen sind. (Siehe die Geschlechtstafel Nr. 3, 
Familie iv, VI u. VII). 

Ihre Grossmutter mutterlicherseits dagegen gehorte nicht zur Familie, eben- 
sowenig ihr Vater und ihr Mann, sie waren aus andern Gegenden. Dies erklart 
vielleicht, warum die Krankheit ihres Sohnes gewisse Abweichungen von den 
iibrigen Fallen in M. zeigte. 

Ausserdem mochte ich auf die interessante Thatsache aufmerksam machen, 
dass sich in diesem Zweige die Myoklonus-Epilepsie eine Generation spater ge- 
zeigt hat als in den beiden legitimen Zweigen. 

Lundhnrg, H. 6 
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Die II Familien, in welchen nur i Fall vorgekommen ist, 
wollen wir nun etwas naher durchmustern. 






Autor 



Alter 

d. Pat. 

Jahre 



Anzahl d. Geschwister 



f 

3 



Krewer 



6 Bechterew 



LUNDBORG 12 



19 
21 



lO 



12 



13 

19 

20 
24 



» 



28 



Clark 

Vergan & Gonzales 
schupfer 



12 



35 



Clark & Prout . . ij 



45 
44 
35 

12 



29 



» 



19 



I Bruder, 30 Jahr, Vater von t 
zwei gesunden Kindern. 

I Schwester, 17 Jahre, zwei Ge- 
schwister in zarter Kindheit 
gestorben. 

10 Geschwister, davon 3 in der 
Kindheit gestorben, 3 von 
den lebenden alter als Pat., 
4 junger. 

5 Geschwister, i alter, die iibri- 
gen jiinger. 

9 Geschwister, 2 in zarter Kind- 
heit gestorben, die iibrigen 
erwachsen. 

Keine Geschwister. 

4 erwachsene Geschwister. 

3 epileptische Geschwister. 

8 Bruder (3 als kleine Kinder 
gestorben, das Alter der iibri- 
gen nicht angegeben). 

Nicht bcstimmt angegeben (i 
Bruder und i Schwester in 
friiher Kindheit gestorben). 

Nicht bestimmt angegeben (i 
Bruder Idiot). 



Aus oben stehender Tabelle geht hervor, dass in einem 
Falle (Familie Nr. 13) Pat. das einzige Kind in der Familie war. 
In den Familien Nr. 9, 10 und 24, wo die Kranken erst 12 Jahre 
alt waren, hatte ein Teil der Geschwister das kritische Alter (die 
spatere Kindheit) noch nicht iiberschritten, so dass es in diesen 
Fallen noch unentschieden ist, ob die iibrigen Geschwister von 
dieser Krankheit verschont bleiben. In zwei Familien, Nr. 5 u. 6,. 
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sind nur je zwei Kinder, von denen i in jeder Familie die Krank- 
heit bekommen hat, i nicht. In Familie 12 hat Pat. 7 erwach- 
sene Geschwister, von denen keines dieselbe Krankheit bekom- 
men hat; in Familie 19 sind 4 Geschwister verschont geblieben. 
In Familie 20 hat der Kranke 3 erwachsene Geschwister, die an 
Epilepsie leiden. Es erscheint also unzweifelhaft, dass diese Krank- 
heit in einzelnen Fallen sporadisck auflreten kann, trotzdeni mek- 
rere Geschwister vorhanden sind, die ein gereiftes Alter erreicht 
haben. Am gewohnlichsten ist es indes, dass mehrere Geschwister 
von derselben befallen werden, Direkte Vererbiing von einer Ge- 
neration auf die aiidere kommt nur ausnahmsweise vor. 

Dass die Hereditat von sehr grosser Bedeutung ist, geht fer- 
ner daraus hervor, dass ausgepiagte Degeneration in verschiede- 
nen von denjenigen Geschlechtern geherrscht hat, welche Falle 
von dieser Krankheit aufzuweisen gehabt haben. 

Nirgends ist dies so deutlich gewesen wie in dem von mir 
studierte Geschlechte, einem Bauerngeschlecht, dessen Stamm- 
baum ich bis Mitte des 18. Jahrhunderts zuriickverfolgt habe. Ich 
habe weitgehende genealogische Forschungen gemacht, welche 
das Resultat ergaben, dass ich nun weitverzweigte Geschlechts- 
tafeln mit iiber 2,000 Personen zu meiner Verfugung habe^). Ei- 
nen fiir den vorliegenden Bedarf geeigneten Auszug aus diesen 
Tafeln fiige ich am Schluss dieser Arbeit bei (siehe die Geschlechts- 
tafeln i — 3). Dort sind unter anderem die 10 Familien auf- 
genommen, in denen Falle von Myoklonus-Epilepsie vorgekom- 
men sind. 

Innerhalb dieses Geschlechtes kommen iibrigens in erschrek- 
kend hohem Grade Nerven- und Geisteskrankheiten (Neurasthenie, 
Epilepsie, Tics, Paralysis agitans (in 5 Fallen), Imbecillitas, Idiotie, 
mehrere verschiedene Arten von Psychosen, Obesitas, rheuma- 
tische Leiden, Tuberkulose, Alkoholismus etc.) vor. Dieses Ge- 
schlecht ist zweifelsohne sehr zuriickgeblieben und verfallen, was 
sogar die Bevolkerung in den umliegenden Kirchspielen selbst 



^) Es ist meine Absicht, diese Untersuchungen welter zu verfolgen und das 
gesamte Geschlecht zu studieren. 
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deutlich genug gemerkt hat. Vor mehr als ICX) Jahren waren die 
Glieder dieses Geschlechtes reich und angesehen. Mehrere von 
ihnen waren Reichstagsabgeordnete. Indes fand der Alkoholismus 
dort allmahlich immer mehr Eintritt, und die Verwandtschaftsehen 
wurden immer haufiger. Dies wie verschiedene andere Umstande 
fuhrten einen ausserst schnellen Verfall herbei, wovon die jetzt 
lebende Generation genugsam zeugt. 

Merkwiirdig genug ist die Fruchtbarkeit bei den Frauen die- 
ses Geschlechtes noch sehr gross, so dass es nicht ungewohnHch 
ist, dass die Familien lo Kinder und mehr haben, Besonders will 
ich auch die grosse Frequenz von Missfallen bei vielen Miittern 
erwahnen. Mancher Arzt konnte vielleicht zu glauben verursacht 
sein, dass wegen der Haufigkeit von Aborten Syphilis hier nicht 
so selten sei, dies aber muss ich vorlaufig bestimmt leugnen. Ob- 
gleich ich meine Aufmerksamkeit nach dieser Richtung gelenkt 
hatte, habe ich nirgends etwas Verdachtiges gesehen. Ferner ist 
als bemerkenswert zu erwahnen der Leichtsinn in sexueller Hin- 
sicht, durch welchen sich das Geschlecht bekannt gemacht hat. 
Perversitat, Paderastie, Bestialitat kommen unter ihnen vor, und 
wahrscheinlich in viel grosserer Ausdehnung, als ich wahrend mei- 
nes Aufenthaltes in dieser Gegend habe erfahren konnen. 

In 7 von diesen schwedischen Familien, in denen Myoklonus- 
Epilepsie vorgekommen ist, namlich in den Familien Nr. lO, ii, 
12, 13, 15, 16 u. 17 sind die Eltern miteinander verwandt ge- 
wesen, und zwar waren es 5 mal (Nr. 11, 12, 13, 15 u. 16) Cou- 
sinen. Andere Autoren dagegen haben in keinem Falle Konsan- 
guinitat bemerkt. 

Deutliche Degeneration scheint auch in verschiedenen der 
anderen beschriebenen Familien vorgekommen zu sein, namlich 
in Seppilli's (Nr. 3), in Clark's (Nr. 19) in Verga & Gonzales' 
(Nr. 20 u. 21), in Buhrer's (Nr. 26), in Clark & Prout's i u. 2 
(Nr. 28 u. 29). Hinsichtlich der Art dieser Degeneration sei auf 
die Krankengeschichten und den kurzen Bericht in der Zusam- 
menstellung (zwischen den Seiten 80 und 81) verwiesen. 
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Reine Epilepsia kommt nicht so selten in den Familien oder 
der nachsten Verwandtschaft der Kranken vor. In der Familie 
Nr. 14 (Lundborg) kommen ausser 3 Fallen von Myoklonus-Epi- 
lepsie unter den Geschwistern 2 Falle von Epilepsie vor. In der 
Familie Nr. 19 (Clark) ist ein Vaterbruder des Kranken zufolge 
Alkohol- und Morphiummissbrauch epileptisch (ausserdem auch 
geisteskrank). 

In der Familie Nr. 20 (Verga & GONZALES) litt die Mutter 
an Konvulsionen, ausserdem batten drei Geschwister des Kranken 
Epilepsie. In der Familie Nr. 21 (Verga & Gonzales) waren 4 
Briider von den 3 Patienten epileptisch. (Uber die Eltern nichts 
bekannt). In der Familie Nr. 27 (Faber) war eine Schwester der 
Kranken eine Zeit lang epileptisch. In der Familie Nr. 28 (Clark 
& Prout) hatte der Vater eine Zeit lang epileptische Anfalle. 

Ferner geht aus den Krankengeschichten hervor, dass in nicht 
so wenigen Fallen dergleichen Patienten von friihester Kindheit 
an schwach entwickelten Verstand oder eine gestorte Moral ge- 
zeigt haben (Imbecillitat, >>Moral Insanity »). 

Die Bedeutung des Alkokolismus, Dass die Nachkommen von 
Alkoholisten haufig von Epilepsie heimgesucht werden, ist eine 
bekannte Thatsache. Es ist daher a priori anzunehmen, dass 
der Alkoholismus auch fiir diese Krankheit von Bedeutung 
sein muss. 

In dem schwedischen Geschlechte hat seit sehr langer Zeit 
schwerer Alkoholmissbrauch stattgefunden. Zufolge der zahlreichen 
Verwandtenehen, welche in diesem nun so ungliicklichen Geschlecht 
vorgekommen sind, haben die Alkoholwirkungen ganz gewiss eine 
recht bedeutende Verodung bewirken konnen. Es diirfte daher 
behauptet werden konnen, dass alle die verschiedenen Zweige des 
Geschlechtes jetzt mehr oder weniger alkoholisiert sind. 

Ahnlich scheint es sich mit dem von Buhrer beschrie- 
benen Geschlecht zu verhalten. BChrer schreibt dariiber fol- 
gendes : 

»Pat. stammt aus einer durch Abusus spirituosorum entschie- 
den degenerierten Familie: Der Grossvater vaterlicherseits starb 
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infolge von Trunksucht, die Grossmutter miitterlicherseits starb in 
der Heil- und Pflege-Anstalt Rosseg, wo sie wegen chronischem 
Alkoholismus, verbunden mit tiefgehender psychischer Degenera- 
tion lange Zeit versorgt war. Der Vater der Pat. war friiher stets 
gesund ; er ergab sich, angeblich erst nach der Geburt der Pat. im 
32. Jahr dem Schnapsgenuss und litt in seinen letzten Jahren an 
hochgradiger Tabes dorsalis; er hatte auch einmal Delirium 
tremens.* 

Wenn man Forschungen anstellt, so findet man, dass der 
Alkoholismus bei den Vatern der Myoklonus-Epilepsie-Patienten oft 
vorgekommen ist. In 12 Familien (namlich Nr. 3, 4, 6, 11, 12, 
14, 15, 16, 17, 19, 24 u. 26) ist dies der Fall gewesen; in 3 von 
diesen (Nr. 3, 6 u. 17) scheint der Vater ein starker Alkoholist 
^gewesen zu sein. In weiteren zwei Familien (Nr. i u. 10) ist der 
Vater Massigkeitstrinker gewesen. Fiir die Familie Nr. 19 steht 
notiert, dass ausser dem Vater mehrere andere im Geschlechte 
unmassig gewesen sind. Mehrere Autoren haben in dieser Hin- 
sicht keine Auskunft erteilt oder keine erhalten konnen; dies gilt 
von den Familien Nr. 8, 20, 21, 22, 23 u. 29. In einigen dieser 
Falle (Nr. 20 u. 21) erscheint es mir nicht unwahrscheinlich, dass 
Alkoholismus vorgekommen ist; in der Familie Nr. 20 war nam- 
lich der Vater dement und drei Geschwister der Kranken epilep- 
tisch; in der Familie Nr. 21 litten 4 Geschwister an Epilepsie und 
3 an Myoklonus-Epilepsie. 

Betreffend die ubrigen 10 Familien (Nr. 2, 5, 7, 9, 13, 18, 
25, 27, 28 und 30) finden sich nur in gewissen Fallen bestimmte 
Angaben vor, dass Alkoholmissbrauch bei den Eltern nicht statt- 
gefunden hat; in den ubrigen Fallen diirfte jedoch anzunehmen 
sein, dass die Eltern keine Alkoholisten gewesen sind, weil die 
Anamnesen und Krankengeschichten in diesen Fallen so vollstan- 
dig sind, dass man kaum zu befiirchten braucht, dass der Alko- 
holismus nicht erwahnt worden ware, wenn er vorgekommen ware. 

In nachstehender Tabelle habe ich das oben Gefundene zu- 
sammengefasst: 
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Starker Alkoholmissbrauch beim Vater in 3 Fam 

Alkoholmissbrauch » » » 9 » 

Massigkeitstrunk » » » 2 » 

Unbekannt » » » 6 » 

Die Eltern haben (wahrscheinlich) fwo 16 Pat mitMyo- 

l kionus-Epilepsie ge- 
niichtern gelebt »io » ( wesen sind. 

Summa 30 Familien. 

Aus dieser kleinen Statistik scheint hervorzugehen, dass Alko- 
holismus bei den Vdtern in mehr als 50 ^/o der bekannten Fdlle 
vorgekommen ist. In den 12 Alkoholistenfamilien kommt eine ver- 
hdltnismdssig etwas grdssere Anzahl soldier Krankheitsfdlle (= 2^) 
als in den 10 niichternen Familien (=i6j vor. Indes muss zuge- 
geben werden, dass das Material, worauf die Statistik gebaut ist, 
allzu gering ist, urn weitgehendere und sichere Schliisse zu ge- 
statten. 

Der Binfluss der Pubertat, Menstruation, Qraviditftt und 
Laktation ist nur unvollstandig studiert worden. Die Pubertatsent- 
wickelung scheint indes einen entschieden verschlimmernden Einfluss 
auf die Krankheit zu haben. Nicht selten entsteht die Krankheit 
erst zu dieser Zeit. Ebenso ist es sehr gewohnlich, dass die Krank- 
heitssymptome sich wahrend der Periode verschlimmern. 

Clark & Prout haben einen Pat. (Fall Nr. 3) beschrieben, 
dessen Mutter gleich nach Geburt der Kranken an Myoklonie zu 
leiden begann; nach i Jahre stiessen epileptische Erscheinungen 
hinzu, und sie musste das Bett hiiten; nach weiteren 2 Jahren 
starb sie an Marasmus. 

Ferner ist von Faber angegeben, dass bei einer Frau (Fall i) 
wahrend ihrer zweiten Schvvangerschaft, besonders aber wahrend 
der darauf folgenden 3 monathchen Laktationsperiode die Krank- 
heit zunahm; wahrend der ersten Schwangerschaft aber wurde 
keine Veranderung bemerkt. 

In mehreren der schwedischen Falle soil die Graviditat einen 
giinstigen Einfluss gehabt haben, welche Angaben ich indes bei 
genaueren Nachforschungen nicht so ganz sicher gefunden habe. 
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Ich selbst habe keine Gelegenheit gehabt, eine Kranke in dieser 
Zeit zu beobachten. Es ware indes sehr zii wiinschen, dass kiinf- 
tige Forscher der Frage grossere Aufmerksamkeit widmen vvollten, 
ob die Myoklonie (inklusive Myoklonus-Epilepsie) in einem be- 
stimmten Verhaltnisse zu den Funktionen der Geschlechtsorgane 
oder damit associierter Organe, (Gl. thyreoidea, Gl:ae para- 
thyreoideae) steht. 

Die Bedeutung der Infektionskrankheiten. Es existieren 
keine sicheren Anhaltspunkte, um entscheiden zu konnen, ob Sy- 
philis fiir diese Krankheit von eigentlicher Bedeutung ist. 

Innerhalb des schwedischen Geschlechtes glaube ich dies mit 
einer gewissen Sicherheit verneinen zu konnen. In der iibrigen 
Litteratur sind nur in 3 Fallen Umstande erwahnt, welche den 
Verdacht erregen konnten, dass Syphilis vielleicht eine RoUe 
gespielt haben konnte. Ich denke hier an BURZIO'S 2 aus ver- 
schiedenen Familien stammende Falle; diese beiden Patienten zeig- 
ten Spuren von hereditarer Syphilis. In Buhrer\s Fall ist mitge- 
teilt, dass der Vater an Tabes dorsalis litt. Die 2 Falle von BuR- 
ZIO will ich hier referieren. 



Fall 6. 

(Burzio: Contribute clinico alio studio delle mioclonie. Annali di Fren. Bd. 8. 1898. 

Beobachtung; i.) 

P, N., 32 Jahre alte Frau. 

Anamnese. Vater von guter Gesundheit, kein Trinker. Mutter 
an unbekannter Krankheit gestorben. Ein Bruder und eine Schwester 
vom Vater, welche beide tot sind, litten an derselben Krankheit wie 
die Patientin. Von 10 Geschwistern sind mehrere in der Kindheit 
gestorben. Ein Bruder ist Epileptiker und seit seinem 3. Lebensjahre 
von myoklonischen Zuckungen ergriffen. 

Pat. wurde im Alter von 12 Jahren heftig erschreckt, wodurch 
allgemeine Muskelzuckungen entstanden, welche sich bald zu einem 
klassisch epileptischen Anfall entwickelten. Darauf war sie ein Jahr 
lang gesund, wonach sie einen ahnlichen Anfall bekam, der sich spa- 
ter ungefahr alle 8 — 10 Tage wiederholte. Diese Anfalle stellten sich 
meist nachts ein. 

Status prmsens (Februar 1890). 

An der Stirn und Oberlippe Spuren von ererbter Syphilis in 
Form von sternformigen Narhen. 
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Allgemeines Aussehen etwas leidend. Pat. ist gew5hnlich ver- 
stimmt. Man kann keine permanenten psychischen Storungen be- 
merken, bisweilen aber wird sie von psychisch-epileptischen Krisen 
heimgesucht, die sich durch Trllbung des Bewusstseins, moralische 
Perversitat und gesteigerte psychische Reaktion und ausserdem durch 
Impulse, sich selbst und andern zu schaden, charakterisieren. 

Pupillen und Sensibilitat ohne Bemerkung. 

Patellar- und Plantarreflexe gesteigert. 

Blitzschnelle Muskelzuckungen erscheinen in den verschiedenen 
Teilen des KOrpers, haufiger im Gesicht als in den Extremitaten und 
im Rumpf. Sie ergreifen bald einige vereinzelte Muskelgruppen oder 
einzelne Muskeln, bald mehrere Muskelgruppen gleichzeitig. Bisweilen 
sind sie monolateral, bisweilen symmetrisch in beiden Kdrperformen. 
Sobald die Kranke zu sprechen beginnt, nehmen die Zuckungen im 
Gesicht an Heftigkeit zu. Dazu kommen dann Zuckungen in den 
Zungen- und Schlundmuskeln, so dass die Sprache unterbrochen und 
stossend wird. Im Schlafe horen sie auf. Sie variieren sehr von ei- 
nem Tage zum anderen und nehmen, je naher der epileptische An- 
fall ist, an Frequenz und Intensitat zu. Nach einem solchen verfallt 
Pat. in einen Schwache- und Ermattungszustand, wo jegliche Muskel- 
zuckung aufhOrt, aber auch das VermOgen zu freiwilliger Bewegung 
verloren geht. 

Der Ubergang von dem myoklonischen Zustande zum epilepti- 
schen Anfalle erfolgt gradweise, fast unmerklich. 

Psychische Affekte und Willensimpulse vermehren die Zuckun- 
gen; ebenso kann man eine Steigerung bei mechanischer und elektri- 
scher Reizung und bei Einfluss von kalter Luft bemerken. Einen 
moderierenden Einfluss haben Brom und Chloralhydrat. 

An unruhigen Tagen kann Pat. wegen der heftigen MuskelstOsse 
nicht gehen. An ruhigen Tagen kann sie ihre Speise selbst zu sich 
nehmen. 

Auf den faradischen Strom reagieren die Muskeln normal. Der 
Hani zeigt nichts Abnormes. 

Fall 7^). 

(Burzio: ibid. Beobachtung 2.) 

C. M., 42-jahrige Bauerfrau. 

Anamnese. Eine analoge Krankheit ist sowohl bei Vater und 
Mutter, die in hoherem Alter gestorben sind, wie bei einer Schwester, 
die im Alter von 40 Jahren starb, und einem Bruder vorgekommen, 
der geisteskrank war und im Alter vom 20 Jahren starb. 

Seit der Kindheit leidet Pat. an epileptischen Anfallen und schwe- 
ren myoklonischen Erscheinungen, Ubereinstimmend mit dem vorher- 
gehenden Fall. 

Die epileptischen Anfalle pflegen gewohnlich ein paar mal im 
Monate wiedergekommen. Nach einem solchen kann sie 7—8 Tage 

^) Recht summarisch beschrieben. 
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ruhig sein, darauf nehmen die Muskelzuckungen die letzten Tage vor 
dem Anfalle gewOhnlich an Heftigkeit und Frequenz zu, um nachher 
wieder zu verschwinden. 

Status prcesens (Juni 1889). 

Panniculus adiposus und Muskulatur ziemlich ordinar. Symp- 
tome von hereditdrer Syphilis, hestehend aus Sattelnase und stern- 
formigen Narhen auf der Oberlippe, an der Nasenwurzel und 
der Stirn. 

Die Intelligenz ist schwach. Pat. ist verstimmt. Die Pupillen 
sind gleichgross, mydriatisch, reagieren normal. Sensibilitat intakt. 
Patellarreflexe normal; zuweilen geschieht es bei der Perkussion an 
den Patellarsehnen, dass myoklonische Zuckungen in derselben Ex- 
tremitat mit einer Tendenz zur Verbreitung erscheinen. Dasselbe 
Phanomen wird bei Prlifung der plantaren und radialen Reflexe be- 
obachtet. 

Die am meisten afficierten Muskeln sind die des Gesichtes (be- 
sonders die frontalen), des Nackens und der Axeln, am wenigsten 
ergriffen sind die des Abdomens und der M. rectus femoris. Inten- 
dierte Bewegung und aufrechte Stellung vermehren die Muskelzuckun- 
gen; dasselbe thun GemUtsbewegungen, sensible Reizung, wie elek- 
trische und mechanische Muskelreizung. Wahrend des Schlafes horen 
sie auf. Harn ohne Bemerkung. 

Ob die Tuberkulose zu dieser Krankheit in irgend einem ur- 
sachlichen Verhaltnisse steht, diirfte ziemlich zweifelhaft sein. Das 
Material, so wie es jetzt vorliegt, kann keine bestimmte Antvvort 
hierauf geben. 

Nicht selten findet man in den Anamnesen dieser Patienten, 
wie ja zu erwarten ist, dass sie gewisse Infektionskrankheiten, be- 
senders Kinderkrankheiten durchgemacht haben. Moglicherweise 
konnen diese einen Einfluss ausgeiibt haben. Die Masern haben 
viele von ihnen gehabt. Recht oft wird auch Scharlach erwahnt. 
Indes ist die Myoklonus-Epilepsie nur in einem Fall (Clark & 
Prout, Fall 2) unmittelbar nach der Scarlatina beobachtet; in alien 
andern Fallen ist zwischen dem Auftreten derselben mehr oder 
weniger lange Zeit verflossen. 

Ausnahmsweise haben sich ausser den erwahnten noch an- 
dere Infektionskrankheiten bei den Kranken langere oder kiirzere 
Zeit vorher gezeigt, namlich Pocken, Keuchhusten, Diphtheric, 
Dysenteric. Auch Rhachitis ist erwahnt und kann vielleicht eine 
Rolle spielen. 
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Als hervorrufende Ursachen der Krankheit sind in gewissen 
Fallen psychischer Shock (Schreck etc.) und Trauma genannt 
worden, teils gesondert fiir sich, teils und meist beide zusammen. 

Korperliche Uberanstrengung scheint eine gewisse, obschon 
untergeordnete RoUe zu spielen. 

In der grossen Mehrzahl der Falle kann man indes gar keine 
direkt hervorrufende Ursache finden. 



Symptomatologie. 

Symptome aus der psychischen Sphare. 

Im Vorhergehenden haben wir betont, dass sich die Myoklo- 
nus-Epilepsie meist auf degenerativem Grunde entwickelt. Man 
darf sich daher nicht wundern, dass man bei solchen Patien- 
ten so haufig psychische wie physische Degenerationszeichen 
antrifft. 

Nicht selten zeigen sie von zartester Kindheit an Defekte 
auf dem Gebiete der IntelHgenz oder der Moral. Ausnahmsweise 
ist die geistige Befahigung von Anfang an als gut bezeichnet 
worden. Recht oft entwickelt sich die Krankheit bei bereits of- 
fenbar imbecillen Individuen. 

Im Zusammenhang mit dem Ausbruch und der Entwickelung 
der Krankheit werden in den meisten Fallen deutliche psy- 
chische Storungen sogar von sehr schwerer Art bemerkt. 

Es ist zu bedauern, dass viele Forscher auf diesem Gebiete 
die Intelligenzstorungen viel zu summarisch behandelt haben, zu- 
folge dessen unsere Kenntnisse in Bezug auf dieses wichtige Ka- 
pitel noch sehr mangelhaft sind. Kiinftigen Forschern bleibt es 
vorbehalten, diese Liicken auszufiillen. 

Bereits im ersten Stadium der Krankheit merkt man, dass 
Pat. deutliche Depression zeigt. Das anfanglich lebhafte Kind 
hort auf zu spielen, es zieht sich in die Einsamkeit zuriick, spricht 
ungern und dann auch nur wenig, fangt leicht an zu weinen etc. 
Gleichzeitig offenbaren sich Gemiitsveranderungen, welche mit den 
Jahren zunehmen. Die IntelHgenz der Kinder entwickelt sich nicht 
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weiter, sondern geht mehr und mehr zuriick, im allgemeinen doch 
sehr langsam. Es entsteht eine immer deutlicher werdende De- 
mentia (Imbecillitat). Vorher normal entvvickelte Kinder werden all- 
mahlich immer mehr beschrankt und zeigen eine ziemlich gleich- 
massige Abstumpfung der Geisteskrafte. Nicht selten scheint es 
doch, als ob das Gedachtnis friiher und in hoherem Grade als z. 
B. die Aufmerksamkeit, die Auffassung und das Denkvermogen 
angegriffen wiirde. Im zweiten Stadium der Krankheit werden 
die Storungen auf dem psychischen Gebiete hochgradiger. Die 
so zu sagen epileptogene Komponente der Krankheit driickt hau- 
fig ihren deutlichen Stempel auf die Patieriten. Sie erhalten einen 
sog. epileptischen Charakter. 

Ausserdem kommt mehr oder weniger Triibung des Bewusst- 
seins vor, teils in Form von Schwindelan fallen (petit mal) oder 
rasch voriibergehender Bewusstlosigkeit (absence), teils von Dam- 
merungszustanden, verbunden mit Delirien und Agitation im Zu- 
sammenhang mit den Anfallen. Es scheint indes, als ob auch die 
myoklonogene Krankheitskomponente einen bestimmten Einfluss 
auf die Psyche habe. Je mehr die Muskelunruhe zunimmt, desto 
weniger zuganglich werden die Patienten. Sie werden immermehr 
somnolent, halbstuporos. Jedesmal wenn heftige Muskelstosse 
durch den Korper gehen, triibt sich das Bewusstsein mehr als 
sonst. Zuletzt geht es wahrend des Anfalles voUstandig ver- 
loren. Mit der Zeit werden diese Patienten recht hochgradig 
dement. 

Aus Italien besonders sind verschiedene Falle von Myoklonus- 
Epilepsie beschrieben worden, welche im Zusammenhange mit den 
Anfallen oder zu anderen Zeiten Dammerungszustande mit Deli- 
rium, Agitation und impulsiven Handlungen schwerer Art gezeigt 
haben, die es notwendig machten, diese Patienten in Irrenanstalten 
aufzunehmen. Solche Falle sind von Seppilli und Verga & Gon- 
zales mitgeteilt worden. 

Im Nachstehenden mogen Seppilli's drei etwas summarisch 
beschriebene Falle wie Verga & Gonzales' 2. und 3. Fall an- 
gefiihrt werden. 
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Fa He 8, 9, 10. 

(Seppilli: Un caso di mioclonia famigliare associata all' epilessia. 

Riv. sper. di Fren. 1895.) 

Drei Geschwister leiden an progressiver Myoklonus-Epilepsie. 

Familienanamnese, Der Vater starb im Alter von 68 Jahren an 
chronischer Lungenkrankheit. Er hatte einen schlechten Charakter, 
sass 3 Jahre ira Gefangnis zufolge blutiger Handel. Starker Alkoho- 
list. II Kinder, von welchen 3 in zartem Alter starben, die Ubrigen 
8 aber leben; 3 davon sind in dieselbe Anstalt aufgenommen. 

Die Mutter starb, 50 Jahre alt, an einer schweren Brustkrank- 
heit. Sie war nUchtern imd ordentlich. Die Ursache, dass 3 der 
Kinder dieselbe Krankheit bekommen haben, wird der schlechten Be- 
handlung und den wiederholten Drohungen (sogar mit Waffen in der 
Hand) von seiten des Mannes gegen die Frau zugeschrieben. 

Fall I. Ein 22-jahriger Mann. 

Anamnese. Pat. wurde im Alter von 19 Jahren wegen Diebstahl 
bestraft. Wahrend seines Aufenthaltes im Gefangnisse bekam er epi- 
leptische Konvulsionen. Heftiges GemQt. Nachdem er sich mehrfach 
sonderbar erwiesen hatte (unter anderem hatte er versucht, seine ei- 
gene Schwester zu notzUchtigen), wurde er am 31. Oktober 1893 in 
die Irrenanstalt zu Brescia aufgenommen. 

Status prcesens. Pat. ist von kleiner Statur. Korperkonstitution 
gracil. Haut fein, anamisch. Muskulatur schwach. Sensibilitat nor- ' 
mal. Haut- und Sehnenreflexe gut erhalten. Gang erschwert, Pat. wird 
ofters von myoklonischen Zuckungen in den Beinen heimgesucht. Ahn- 
liche Muskelzuckungen sind auch in andern Teilen des Korpers zu 
bemerken. An einigen Tagen ist er frei von solchen, an anderen 
wieder treten sie haufiger auf. Sie nehmen in Verbindung mit Wil- 
lensinnervation und GemQtsbewegungen zu. Im allgemeinen sind sie 
vor und nach den epileptischen Anfallen am ausgesprochensten. Wah- 
rend des Schlafes verschwinden sie. Schreibfahigkeit beschrankt, 
Schrift zitternd und spastisch. Sprache unregelmassig. Pat. skandiert 
und hort oft wegen Krampf in der Zungenmuskulatur mitten in einem 
Wort auf. Die elektrische und mechanische Reizbarkeit der Muskeln 
normal. Pat. hat dann und wann epileptische Anfalle. Intelligenz 
gut. Gemilt gereizt. Passionen gewaltthdttig. Moral schlaff. Biswei- 
len sind die epileptischen Anfalle 2 — j Tage lang von einem delirie- 
renden Zustande mit Verwirrtheit, schwerer Agitation, impulsiven Hand- 
lutigen und tiefer Trilbung des Bewusstseins begleitet. 

Fall 2. Ein 29-jahriger Mann. 

Anamnese. Ein epileptischer Anfall zum ersten Male im Alter 
von 19 Jahren. Zum Militardienst tauglich erkl^rt, musste er nach 
6 Monaten wegen Krampfanfallen nach Hause gesandt werden. Zu 
Hause angelangt zeigten sich Muskelzuckungen, welche an Starke zu- 
nahmen. Heftiges Gemilt. Pat. ist dem Alkohol ergeben. Den 11. 
Jan. 1894 wurde er ins Irrenhaus aufgenommen. 

Status prcesens, Kraftige Korperkonstitution. Muskulatur gut 
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entwickelt. Reflexe normal. Muskelstosse und Tremor werden in 
Armen und Beinen beobachtet, und diese nehmen bei intendierten 
Bewegungen zu, bisweilen in einer Extreraitat allein, gewohnlich doch 
bilateral. Der Gang an gewissen Tagen ohne Bemerkung, an ande- 
ren dagegen zufolge Muskelzuckungen in den Beinen erschwert. Die 
Sprache regelmassig, aber langsam, saccadiert. Zuweilen klonische 
Zuckungen im Gesicht, entweder dort allein oder mit solchen in den 
Extremitaten verbunden. Die Schrift giebt Tremor an und zeigt Zick- 
zacklinien zufolge der Muskelstosse im Arme. Die Muskelunruhe hort 
im Schlafe auf. GemUtsbewegungen erhShen sie; ebenso ist Pat. vor 
und nach den AnfkUen unruhiger. Diese sind recht selten, klassisch 
epileptisch. Denkfdhigkeit gut. Moral schlaff, Pat, ist he/tig und 
zeigt Zornesdussemngen, die leicht in Raserei iibergehen. 

Fall J. Eine 31-jahrige Frau. 

Anamnese. Im Alter von 11 Jahren epileptische Anfalle, welche 
recht oft kamen. Nach 3 Jahren kamen Muskelstosse hinzu. Mania- 
kalische Anfalle zufolge deren sie den 13. Febr. 1894 in die Anstalt 
aufgenommen wurde. 

Status prcecens. Pat. ist klein von Statur; Muskulatur schwach. 
Fibrillare Zuckungen und Muskelstosse sind in den Extremitaten, im 
Rumpf und Gesicht zu beobachten. Letztere folgen oft 4 — 5 mal 
hintereinander und kommen auf beiden Seiten in den entsprechenden 
Muskeln gleichzeitig. Sie hciren wahrend des Schlafes auf und neh- 
men bei GemUtsbewegungen zu. In Bezug auf. Sprache und Schrift 
dieselben Storungcn wie bei den BrUdern. Die Muskelunruhe ist an 
verschiedenen Tagen verschieden ausgesprochen, am meisten vor und 
nach den epileptischen Anfallen. Mechanische und elektrische Reiz- 
barkeit normal. Die epileptischen Anfalle sind von Agitation begleitet, 
Intelligens ziemlich gering. Moral schlaff, Gemiit he/tig^), 

Falle II, 12^). 

(Verga & Gonzales: Epilessia con Mioclonia. Annali di Nevrologia. 

1899. Falle 2 u. 3.) 

Gaetano L,, 41 Jahre alter Bauer. 

tjber die Eltern nichts bekannt Von 10 Geschwistern litten 4 
Briider an Epilepsie, zwei Schwestern ausserdem an Myoklonie. Pat. 
wurde im Alter von 10 Jahren epileptisch und im Alter von 16 Jahren 
myoklonisch. Die epileptischen Anfalle und Muskelzuckungen wurden 
mit den Jahren haufiger und heftiger. Im Alter von 28 Jahren geriet 
er ins Delirium. Er wurde dusserst gerduschvoll und streitsuchtig und 
zeigte grossen Abscheu vor Knaben, die er zu erwUrgen versuchte, Zuerst 



^) Durch Brief von Seppilli, datiert den *^/,2 1899, bin in nach gemachter 
Anfrage in sehr entgegenkom mender Weise davon benachrichtigt worden, dass 
diese Patientin, ebenso wie einer ihrer kranken Briider noch lebt und dass ihre 
Krankheit »stationar geblieben ist». Einer der Briider starb im Juni 1895 im Status 
epilepticus. Die Eltem sollen nicht miteinander verwandt gewesen sein. 

*) Summarisch beschrieben. 
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wurde er in ein Krankenhaus aufgenommen, erhielt dort aber einen 
Anfall von solcher Wut, dass er sofort in eine Anstalt fiir Geisteskranke 
gebracht werden musste. 

Status praesens (1893). 

Sensibilitat normal. Pupillen reagieren langsam. Aussehen duster. 
Patellarreflexe erhalten. Die Muskelphanomene sind von ausgepragtem 
myoklonischen Charakter. Hinzugefugt sei nur, dass sie bisweilen auf 
der linken Seite mehr markiert sind. 

Singultus kommt haufig vor. Pat., welcher ununterbrochen von 
den Muskelzuckungen geplagt wird, ist genotigt, stets zu Bett zu liegen. 
Am Tage erhalt er keine Ruhe, auch in der Nacht findet er selten 
solche. Pat. schreit und stosst Geheul, Verwunschungen und Fliiche 
aus, Mit Miihe kann er einige Worte sprechen, meist sind es Jammer- 
rufe und unartikulierte Laute. Er kann nicht allein essen, noch einen 
Gegenstand anfassen. Sein Gang stimmt mit dem Fall i tiberein. 

Die epileptischen Anfalle sind heftig und zahlreich; nach densel- 
ben fiihlt er sich etwas erleichtert. 

Schwacher Verstand. Meist war er agitiert, beisweilen stuporos 
(attonita). Er wUnschte sich oft den Tod und wollte durchaus nach 
Hause zuriickkehren. Er starb den 29. April 1895 an Marasmus. 

Eine Kollege, welcher die Obduktion vornahm, hat mitgeteilt, 
dass bei der mikroskopischen Untersuchung von den Nervencentren 
der Leiche nichts Bemerkenswertes entdeckt wurde. 



Josef P., 21 Jahre, Giessereiarbeiter. 

Anamnese, Hinsichtlich der Familie hat man in Erfahrung ge- 
bracht, dass zwei Schwestern an derselben Krankheit wie Pat. gelitten 
haben. Zwei Schwestern und ein Bruder sind gesund. 

Im Alter von 12 Jahren zeigte sich bei dem Pat. Epilepsie 
gleichzeitig mit Myoklonie. Spdter hatte Pat. richtige Anfalle von 
Manie und versuchte Selbstmord zu begehen. Zufolge dessen wurde er 
im Juni 1884 in die Inrenanstalt zu Milano verbracht, nachdem er 
zuvor viermal in das grosse Krankenhause (in die Abteilung fiir 
Delirierende) aufgenommen gewesen war. 

Status praesens (1886). 

Grosse Statur, abgemagert und schmutzblasse Hautfarbe. Pup- 
pillen gleichgross, mydriatisch. Zufallige Diplopie. Patellarreflexe 
geschwacht. Schwache, schlaffe Muskulatur, die doch auf elektrische 
Reizung reagiert. Anhaltende schwere klonische Zusammenziehungen 
wie im vorhergehenden Fall. Dieselben Storungen in Sprache und 
Gang. Die epileptischen Anfalle sind selten. Schwache Intelligenz. 
Sehr gereizt, stets auf alle bos. GemUtsstimmung wechselnd, bald de- 
primiert. bald exaltiert. Er starb am 3. Jan. 1889. Der Kollege, 
welcher die Obduktion besorgte, notierte die Anwesenheit eines fibri- 
nosen Exsudates imter der Arachnoide auf der Gehirnbasis. Die Pia 
mater zeigte zahlreiche kleine Granulationen (tuberkulose Meningitis). 
In den Lungenspitzen tuberkulose Veranderungen. 
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Auch Schupfer hat einen Fall mitgeteilt, welcher recht hoch- 
gradige psychische Storungen zeigte, doch geht aus der Beschrei- 
bung nicht hervor, ob sich dieselben mit der Krankheit entwickelt, 
oder ob sie vorher bestanden haben. Indes fiihre ich diesen Fall 
hier an. 

Fall 13. 

(Schupfer: Sulle mioclonie. II Policlinico. 1901. Beobachtung X). 

N, N., 14 jahriges Miidchen. 

Anamuese Eltern gesund, keine Trinker. Kin Bruder gesund. 
Eine Schwester bis zum 10. Jahre gesund, wo sie zufolge eines Schreckes 
einen epileptischen Anfall bekam. Dieser wiederholte sich. Nach 
einigen Jahren starb sie an einer interkurrenten Krankheit. Die letzte 
Zeit war ihr Gang bisweilen unsicher und es zeigte sich Tremor, 
ahnlich dem der Patientin. Die ubrigen Geschwister sind in zartem 
Alter an unbestimmten Krankheiten gestorben. 

Pat. war als kleines Kind frisch und gesund. Im Alter vcJn 12 
Jahren bekam sie in einer Nacht wahrend des Schlafes einen epilep- 
tischen Anfall. Solche Anfalle wiederholten sich spater und kamen 
jede Nacht vor. Zuckungen stiessen hinzu. Pat. konnte bald mehr 
nicht allein gehen. In solchem Zustande war Pat. c. 2 Jahre im Eltern- 
hause ohne Behandlung. In einem Krankenhause in Rom wurde sie 
dann mit Elektricitat behandelt und raachte eine Bromkur durch, 
woven sie so verbessert wurde, dass sie allein essen und gehen 
konnte. Ausserdem verschwanden die epileptiformen Anfalle. Sowohl 
die Muskelunruhe wie die Anfalle kamen indes nach einiger Zeit 
wieder. 

Status prcesens. (Nov. 1897). 

Wahrend ihres Aufenthaltes in der Irrenanstalt hatte Pat. oft 
epileptische Anfalle, meist nachts, zuweilen mehrere im Laufe von 24 
Stunden. 

In den Augenmuskeln keine Zuckungen. In der Zunge deutliche 
fibrillare Bewegungen. Wenn sie die Zunge herausstreckt, erscheinen 
in der Gesichtsmuskulatur hastige Zuckungen. An unruhigen Tagen 
merkt man bei der Ausfiihrung von Bewegungen mittels der Arme, dass 
diese von diffusen klonischen Zuckungen ergriffen werden, welche 
zunehmen, bis die Bewegungen vollendet sind. Hinsichtlich der unteren 
Extremitaten findet man, wie bald die eine, bald die andere, bald 
beide gleichzeitig von Muskelzuckungen befallen werden, welche teils 
einen lokomotorischen Effekt, teils keinen hervorrufen. Gleichzeitig 
werden oft die Rumpfmuskeln und das Diaphragma befallen, seltener 
die Gesichtsmuskeln. 

Wenn man den Oberschenkel oder das Bein auf der einen Seite 
stark zusammendruckt, dass man die Zuckungen verhindert, so horen 
■sie auch auf der anderen Seite auf. Beide Beine gleichzeitig aufwarts 
zu beugen, gelingt nur mit grosser Schwierigkeit, und die Bewegungen 

Lundborg, H. rj 
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erfolgen stossweise. Die verschiedenen Bewegungen in den Beinen 
erfolgen sehr unregelmassig, ohne dass Pat. sie selbst regulieren kann. 

Die Muskelkraft ist gut bewahrt; keine Atrophic. Bei passiven 
Bewegungen kein Widerstand. Pat. kann nicht ohne Hilfe gehen. 
Xach einigen Schritten werden die Zuckungen so stark, dass sie an 
Clegenstanden im Zimmer Stiitze sucht und nicht weiter gehen kann. 
Sehnenreflexe an gewissen Tagen schwach, an anderen dagegen ge- 
steigert. Die rechte Pupille ist etwas grosser als die linke, beide 
reagieren wenig auf Licht. 

Fntelligenz schwach. Sie zeigt wenig Aufmerksamkeit, ist nicht 
sehr orientiert, kennt weder Jahreszeit, noch Jahreszahl^ noch Monat. 
Geddchtnis schwach. Sie kann nicht angeben, wie lange sie im Kran- 
kenhause ist. Sie hat oft schreckhafte Hallucinationen. weint hdufig: 
ist hochgradig apathisch. 

Wahrend ihres Krankenhausaufenthaltes wurden eine Zeit lang 
diffuses Odem und starke Albuminuric bemerkt, die jedoch ver- 
schwanden. Darauf beobachtete man starke Indikanurie. 

Als man mit der Brombehandlung aufhorte, nahmen die Muskel- 
zuckungen schnell an Intensitat zu. Man konnte einen deutlichen 
Wechsel beobachten. Ausser den Zuckungen, welche ein ganzes Glied 
Oder Teile davon befielen, bemerkte man haufig fascikulare Kontrak- 
tionen in einem Muskel, die Wogen unter der Haut glichen; seiche 
Muskelwogen konnte man unter der Haut sich von der Axis nach 
der Peripherie fortpflanzen sehen. 

Bei in Klystieren verabreichtem Chloral verminderten sich die 
epileptiformen Anfalle. Wahrend langerer Brombehandlung wurde 
Pat. wesentlich besser, so dass sie 1898 zu den Eltern zuriickkehren 
konnte. 

Ich selbst habe eine an progressiver Myoklonus-Epilepsie 
leidende Frau beobachtet, welche ab und zu Anfalle von »petit- 
mal» und » absence » hatte, ausserdem aber bisweilen in einen eigen- 
tiimlichen psych ischen Zustand hysteriformer Art geriet. Sie fiel 
namlich in eine Art Ekstase, unter welcher sie meinte in den Him- 
mel hineinzusehen, sie sah Gott, die Engel und ihre toten Ver- 
wandten, sie glaubte Musik von dort zu horen u. s. w. In diesem 
Zustande, der einige Minuten bis eine halbe Stunde und dariiber 
dauerte, konnte man Pat. bewegen, gewisse Fragen zu beantworten. 
Hinterher erwachte sie wie von einem Traum und erinnerte sich 
an nichts von dem, was kurz vorher passiert war. 

Ubrigens litt Pat. an typischer Myoklonus-Epilepsie. Dieser 
Fall wird im Nachstehenden mitgeteilt. 
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Fall 14. 

(Eigene Beobachtung). 

Elsa, 26 Jahre alt, unverheiratet. (S. Geschlechtstafel Nr. 3, 
Familie III, Fall 3). 

Familienanamnese, In dieser Familie sind 3 Falle der beschrie- 
benen Krankheit vorgekommen, namlich die Madchen Pella, Frida (tot) 
und Elsa, welche ich gesehen und untersucht habe, die aber jetzt auch 
gestorben ist. Keine Zeichen von Lues weder in dieser noch in einer 
der anderen Familien, in welchen Krankheitsfalle dieser Art vorge- 
kommen sind. Ihr Vater hatte mehrere Jahre vor seinem Tode wie- 
derholt Blutsturz und soil an Lungentuberkulose gestorben sein. Seinem 
Gemiit nach ist er laut Angabe ungleichmassig, heftig, eigensinnig und 
herrschsuchtig gewesen ; hat Alkohol missbraucht, aber nicht in hoherem 
Crrade. 

ijber seine Extern ist nichts bekannt. Von seinen Geschwistern 
lebt der alteste Bruder unverheiratet. Nach tibereinstimmenden An- 
gaben von verschiedenen Seiten ist dieser Paderast. Zwei Schwestern 
sind an Lungentuberkulose gestorben; eine dritte Sch wester lebt und 
ist gesund. 

Die Mutter der Kranken, eine Cousine ihres Mannes, lebt und 
ist eine etwas reservierte, ein wenig tiefsinnige Frau von 54 Jahren. 
In jungen Jahren munter und sehr lustig; hypersexuell. Heftiges Ge- 
mUt, aber guter Charakter. Sie sieht alter aus, als sie ist. 

Ihr Vater wurde 70 Jahre alt; soil Spasmen im Gesicht gehabt 
haben. Ihre Mutter, welche jetzt alt ist, ist in den letzten Jahren 
etwas sonderbar geworden. Mehrere von ihren 12 Kindern sind son- 
derbar, eines oflfenbar geisteskrank. 

Von den Geschwistern der Patientin lebt nur Boch ein Bruder; dieser 
soil von seinem 5. bis 11. Jahre mehrmals epileptiforme Anfalle ge- 
habt haben; 2 Geschwister sind in zartem Alter an unbekannten Krankhei- 
ten gestorben, zwei andere dagegen im Alter von 17 bezw. 24 Jahren 
an Tuberkulose. 

Ihre Halbgeschwister^) sind 3 Madchen, von denen die jungste 
in zartem Alter an »Gehirnentzundung» gestorben ist. Die altere der 
beiden lebenden ist gesund, die jiingere soil seit einiger Zeit an epi- 
leptiformen Anfallen leiden. 

Anamnese. Im Alter von 9 Jahren wurden ohne bekannte Ursache 
nachtliche Krampfanfalle bemerkt. Bisweilen war sie ohne Bewusstsein, 
bisweilen erwachte und schrie sie. Nach einigen Jahren wurden Zittem 
in den Handen und schnelle . unfreiwillige Zuckungen in Armen und 
Beinen, bald darauf auch in den ubrigen Teilen des Korpers bemerkt. 

*) Die Mutter verheiratete sich nach dem Tode ihres Mannes wieder und 
zwar mit einem Manne, der nicht zu ihrem Geschlechte gehorte. Derselbe war 
Witwer und mit ihrer an Lungentuberkulose verstorbenen Schwagerin verheiratet 
gewesen. Dieser, welcher vor einigen Jahren gleichfalls an Lungentuberkulose 
starb, war starker Alkoholist und ausserst sexuell. 
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Es wurde der Patientin schwer, allein zu gehen, und die Sprache 
wurde stossend. 

Pat. machte die Volksschule durch, lernte bei schwacher Befahi- 
gung ziemlich schreiben und lesen und ist konfirmiert. Wann die 
Menses begannen, hat nicht erforscht werden kcinnen, dieselben sind 
nie regelmassig gewesen, oft reichlich. Es hat stets eine ausgepragte 
Periodicitat in der Starke und Frequenz der Zuckungen und dem 
Auftreten der epileptiformen Anfalle geherrscht, welche in einem un- 
verkennbaren Zusammenhang mit der Menstruation gestanden haben, 
nachdem diese eingetreten ist. In der pra- und intra-menstrualen Periode 
ist Pat. gewohnlich sehr unruhig, die Zuckungen sind dann am starksten 
gewesen und folgen kurz aufeinander. Der Gang und die Sprache 
sind dann sehr behindert, in den letzten Jahren fast unmoglich. Es 
ist jedoch zu bemerken, dass solche unruhige Tage vielmal auch in 
Nicht- Menstruationszeiten vorgekommen sind. Pat. pflegt an diesen 
Tagen stark zu schwitzen und ist sehr durstig. Gemiit schlimmer als 
gewohnlich. Als Abschluss einer unruhigen Periode stellt sich ein 
epileptiformer Anfall in der Nacht oder am Morgen ein. Nach dem 
Erwachen daraus fuhlt sich Pat. dann gewohnlich miide und ange- 
griffen, weiss aber nicht, was ihr in der Nacht passiert ist. Die Tage 
danach ist sie oft sehr ruhig, da die Zuckungen zum grossen Teil ver- 
schwunden sind. Zuweilen ist es freilich passiert, dass wahrend des An- 
falles die Veranderung in ihrem Zustande nicht so aufiallig gewesen 
ist, dann aber erwartet die Umgebung stets einen neuen Anfall in der 
nachsten Nacht oder in aen darauf folgenden, und nach diesem tritt 
die ersehnte Verwandlung ein. Danach halt sich Pat. einige Tage 
ziemlich ruhig; wahrend der schweren Tage ist sie sehr matt gewor- 
den, jetzt dagegen ist sie ganz heisshungrig. Ist stets dem Kaffee 
sehr ergeben, dem einzigen stimulierenden Mittel, welches sie erhalten 
hat. Nach kurzer Zeit nehmen die Zuckungen wieder zu. Das Gemiit 
wird schwerer. Sie soil oft gedroht haben, sich das Leben zu berauben 
oder das Haus anzuzunden, hat aber nie einen Versuch dazu gemacht. 

Tag fur Tag verschlimmert sich der Zustand wieder, bis sich in 
einer Nacht ein neuer epileptiformer Anfall eingestellt hat, und so ist 
es immer weiter gegangen. Im I^aufe der Jahre sind die Perioden 
ktirzer und die Muskelunruhe grosser geworden. 

Ihre Verwandten haben beobachet, dass sie sich merkwiirdig still 
und fiigsam gezeigt hat, wenn sie einmal eine gelindere Fieberkrank- 
heit bekommen hat. 

In den letzten lO Jahren hat Pat, zuweilen kurzere oder Idngere 
(von einigen Minuten — ^/2 Stunde) Anfalle gehabt, wahrend der en sie, 
den Blick fest in die Hohe gerichtet, Gesichts- und Gehorshallucinationen 
gehabt hat; wenn man sie wahrend der Anfdllefragtey hat sie angegehen, 
ihre toten Verwandten und andere (ihr unbekannie) Personen T^in weissen 
Kleidern als Engel bei Gott ifn Himmel gesehen zu habeny>; sie hat mit 
ihnen gesprochen und Musik gehort, Wahrend der Anfalle berichtet sie, 
wenn gefragt, was sie sieht und h'drt. Ebenso unvermutet luie der An- 
fall kommt^ ebenso schnell verse hwindet er wieder. Sie braucht nur den 
Blick zu senken und Wasser zu verlangen^ und die Umgebung weiss, 
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dass das Ganze voriiber ist. Sie selhst weiss hinterher nicht, 7uas ge- 
schehen ist. Die verschicdenen AnfiilU sind immer gleich, ntir ihre 
Duration ist verschieden. (Da ich Cxelegenheit hatte, sie wahrend 
einiger Anfalle zu sehen, werde ich im Status praesens genauer dariiber 
berichten). Wahrend der 3 — 4 letzten Jahre hat sie einige Male bei 
den Mahlzeiten, sonst nie, kiirzere Anfalle von Absence. (»petit mal») 
gehabt, sie hat plotzlich aufgehort zu essen, den Bissen im Munde, 
den Blick in die Hohe gerichtet unbeweglich dagesessen, ist blau im 
Ciesicht geworden und ohne Bewusstsein gewesen, doch ist sie auf deni 
Stuhle sitzen geblieben und nicht heruntergefallen. Nach einer kurzen 
Weile hat sie sich wieder wie sonst befunden. 

Status prcesens. (Mai und Juni 1898). Eine Zeit lang wohnte 
ich auf einem dicht daneben liegenden Hofe, wo ich sie taglich zu 
verschiedenen Malen sah und mit ihr sprach. 

Pat. ist ziemlich lang, von gracilem Korperbau. Panniculus 
adiposus schlecht. Muskulatur im allgemeinen schwach entwickelt, 
obgleich nirgends besonders atrophisch. Die rohe Muskelkraft erhal- 
ten. Gesichtsfarbe gelbbleich, etwas kachektisch. Haare dunkel, Au- 
genbrauen und Wimpern gleichfalls dunkel. Unter den Augen dunkle 
Ringe. Sie sieht ^>tuberkul6s» aus. 

Gesicht langgestreckt; an der Oberlippe eine Andeutung von 
Hasenscharte, sonst keine Degenerationszeichen. Am Kopfe, besonders 
tiber und hinter den Ohren alte Narben. Gesichtsaiisdruck^ Blick and 
das gewohnliche Lac he In etnuis stupid. 

Pat. sieht nicht aus, als ob sie 26 Jahre ware, soivohl in physischer 
7uie psychischer Hi n sieht scheint sie zuriickgeblieben zu sein. 

Sie kann elementare Fragen notdiirftig beantuwrten, ist in der Zeit, 
weniger im Raum volikojnmen orientiert; ihre geographischen Begriffe 
dusserst beschrdnkt, sie 7veiss, dass sie in M. luohnt und dass dies in 
Blekinge liegt; der Begriff Schiueden ist ihr aber schon dunkel. Sie 
kann iiber sich selbst und ihre Geschwister, deren Geburtstage und 
Reihenfolge ganz gut berichten und zeigt oft, wenn sich die Frage urn 
diesen engen Kreis dreht, ein gutes Geddchtnis. Sie kann lesen und 
scheint das Gelesene einigermassen zu verstehen, auch vermag sie (an 
ruhigen Tagen) zu schreiben, Fertigkeiten, welche sie jedoch selten an- 
7vcndet, sondern die fiir sie ?mr Erinnerungen an die Kindheit sind; 
einfachere Berechnungen mit Addition und Multiplikation versteht sie, 
dagegen geht es recht schlecht mit der Subtraktion und noch schlechter 
mit der DivisioJi. Ihr Lehrer, tuelcher in der Nachbargemeinde 
wohnt, giebt an, dass ihre Intelligenz seit der Schulzeit bedeutend abge- 
nommen hat. Die Auffassung ist nicht so schlecht und die Aufmerksam- 
keit gut. Sie zeigt sich bei dieser Unter sue hung kindlichfroh, besonders 
ivenn sie richtig antiuorten kann. Dem Gemiite nach ist sie dusserst 
he/tig, streitsiichtig und eigensinnig. Sie ist sehr verschlossen, er scheint 
traurig; wirklich heiter ist sie nie. 

Sehscharfe sehr gut. Pupillen gleich gross, reagieren. Weder 
Strabismus noch Nystagmus, tjber Geruch, Geschmack, Gehor und 
Gefuhl nichts zu bemerken. An der Zunge tiefe von den Zahnen 
herriihrende Gruben und Narben. Keine hysterischen Stigmata. Patel- 
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larreflexe bedeutend verstarkt. Bei dem Schlage des Hammers oft 
gleichzeitig Zuckungen in verschiedenen Muskeln der verschiedenen 
Korperteile. Die mechanische Reizbarkeit ebenfalls bedeutend verstarkt, 
fast uberall, wo man priift, und zwar an unruhigen Tagen in hoherem 
Grade. 

Voile Beweglichkeit in alien Gelenken, sowohl aktiv M-ie passiv. 
Wenn man Pat. an einem ruhigen Tage sieht, bemerkt man bei ihr 
blitzschnelle klonische Zuckungen bald hier, bald da in einzelnen 
Muskeln des Korpers, das Gesicht nicht ausgenommen. 

Es herrscht kein Rhythmus in denselben. Ganz unerwartet sieht 
man z. B. die eine Hand oder beide sich flektieren, man beobachtet 
ein kurzes Zuriickwerfen des Kopfes, oft in Begleitung von einer 
Zuckung in mehreren Gesichtsmuskeln, oder eine Streckung des Rumpfes 
etc. Alles macht denselben Eindruck, als ob Pat. von einer unsicht- 
baren Hand einem elektrischen Reize ausgesetzt wtirde. 

Fibrillare Zuckungen sind in den Muskeln der Hand und des 
Unterannes, welche am leichtesten zu untersuchen waren, recht oft 
zu sehen und zu fiihlen. Wenn man ihre Hand ergreift, ftihlt man 
oft eine lebhafte zittemde Bewegung in den Muskeln und Sehnen der 
Hand. 

Die Sprache fliesst an solchen ruhigen Tagen recht gleichmassig, 
doch mit einer gewissen Langsamkeit. Bisweilen wird ein Satz oder 
ein Wort von einer unfreiwilligen Zuckung in einem oder mehreren 
der zum Sprechen notwendigen Muskeln unterbrochen. An der Zunge 
bemerkt man zuweilen, wenn sie herausgestreckt wird, eine Zuckung. 

Der Gang an diesen Tagen ist langsam, spastisch, nicht ataktisch. 
Pat. scheint gleichsam ihrer selbst nicht sicher zu sein, denn sie weiss 
aus Erfahrung, dass sie leicht fallt, wenn sich in dem Beine, auf 
welches sie sich stutzt, wahrend des Gehens eine (unfreiwillige) Zuk- 
kung einstellt. Sie ftihlt sich stets sicherer, wenn sie einen Stock (sogar 
einen, der nicht einmal auf den Boden reicht) in der Hand hat, oder 
wenn jemand an ihrer Seite geht, z. B. der kleine 5-jahrige Sohn ihres 
Bruders. In dessen Gesellschaft habe ich sie mehrmals langsam und 
vorsichtig auf der Landstrasse gehen sehen, und zwar kein so kleines 
Stuck, um Verwandte zu besuchen. Dennoch geschieht es, dass sie 
trotz dieser Sicherheitsvorkehrungen fallt und zwar besonders dann, 
wenn sie unvermutet erschreckt oder erzurnt wird. 

Ihr Zustand verschlimmert sich wie gesagt von Tag zu Tag, bis 
der Kulminationspunkt erreicht ist, haufig zur Zeit der Menstruation. 

Wie schlecht sie sich auch befindet, so kann sie nicht bewogen 
werden, im Bett zu bleiben. Auf muss sie, ja sogar hinaus. Sie lasst 
keinen von den Verwandten in Frieden, bevor sie ihr mit dem An- 
kleiden geholfen haben. Sie ftihlt sich an diesen schwxren Tagen 
stets heiss an, schwitzt enorm und ist sehr durstig. Am liebsten setzt 
sie sich vor das Haus auf einen Stuhl oder auf den Rasen, auch bei 
ziemlich kaltem Wetter. Ist das Wetter gar zu ungtinstig, so kann sie 
vielleicht dazu bewogen werden, in der Stube zu bleiben oder sich 
angekleidet auf ein Sofa oder Bett zu legen. Wahrend dieser unru- 
higen Periode ist der ganze Korper gleichsam in Aufruhr, und sie 
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bietet dann wahrlich einen traurigen Anblick dar. Uberall und fast 
ununterbrochen zieht und zuckt es im Korper, oft gleichzeitig in Ar- 
men, Beinen, Rumpf und Kopf, und zwar in den entsprechenden Mus- 
keln auf beiden Seiten. Pat. fiihlt an vielen Stellen Schmerzen und 
ist sehr matt und angegriflfen. An diesen Tagen kann sie nicht daran 
denken zu gehen, sondern muss von zwei Personen gestutzt werden, 
von der einen unter der Achsel, und dennoch geht es dann sehr 
langsam vorwarts. Wenn sie mit deren Hilfe einen Schritt gegangen 
ist, bleibt sie eine Weile stehen, gleichsam ihre Willenskraft sammelnd, 
um das andere Bein vorzuschieben. 

Sprache vollstandig unverstandlich. Ein langeres Wort kann sie 
absolut nicht aussprechen, sie will und versucht zu antworten, wenn 
man sie anredet, sie vermag aber auf einmal nicht mehr als eine kiir- 
zere Silbe hervorzubringen und diese vielmals noch unvollstandig und 
entstellt. 

Auch das Schlucken fallt ihr sehr schwer. Trotz Hunger und 
Durst ist es fast unmoglich, ihr nun etwas fliissige Speise beizubrin- 
gen. Versucht man es, ihr einen Schluck Wasser oder Milch einzu- 
flossen, so kommt dies meist mit einer nicht geringen Schnelligkeit 
wieder heraus. Sie kann es nicht im Munde behalten, noch weniger 
hinunterschlucken wegen der starken klonischen Zuckungen in den 
Respirations- und Schluckmuskeln. Bei jedem Versuch, letztere in 
Thatigkeit zu versetzen, nehmen die Zuckungen an Starke zu. Bis- 
weilen schreit Pat an solchen Tagen laut und giebt Tierlaute 
von sich. 

Ein solcher unruhiger Zustand dauert doch glucklicherweise nicht 
liinger als einige Tage. Vereinzelte epileptiforme Anfalle stellen sich 
nachts im Schlafe ein und bringen eine Besserung. Sie wird viel ru- 
higer, schwitzt nicht, ist heisshungrig etc., und dann beginnt die 
Periode wieder. 

Wiihrend meines Aufenthaltes in M. kontite ich die in der Anam- 
nese erii'dhnten Anfalle mit Hallidcinationen ziceimal bei der Fatientin 
beobachten. Sie 7uaren einander vollstandig gleich. 

Ohne eigentlichen Ubergang gerdt Pat. in einen Zustand, wdhrend 
J ess en sie die game Zeit sitzt und den Blick in die Hohe gerichtet 
halt. Von dem, 7('as im Zimmer um sie herum vorgeht, scheint sie un- 
herUhrt zu sein^ anwortet aber auf Anrede. Es war en mehr ere Perso- 
nen in der Stube, welche untereinander von ihr und ihrem Zustande 
sprachen, was sie bei ihrefn gewohnlichen Zustande nicht erlaubt haben 
ic'iirde, wenigstens nicht, ohne sich ins Gesprdch zu mengen. 

Ich sass eine Weile still und beobachtete sie, Sie verhielt sich zu- 
meist ruhig. Zuckungen im Korper kamen luohl vor, waren aber nicht 
so stark wie sonst am Tage, ein Umstand, den die Verwandten stets 
auch bemerkt hatten, Zuweilen erhielt ihr Gesicht einen freudestrahlen- 
den Ausdruck, sie war entziickt {iiber etwas, was sie sah). Die Lippen 
bewegten sich wie beim Sprechen, doch horte man keinen Laut von ihr. 
Bald nahm sie wieder ihre gewohnliche ernste Miene an. Plotzlich er- 
hob sie sich, ging nach der offenen Thiir zu und murmelte: ^Ich 
komme^. Hierbei 7var nichts von der Unsicherheit im Gange und in 
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der Sprue he zu mcrkcn. accidie ich in ihrem wachen /.usiande beobach- 
tct hatte. Ancli dies liatten die V^erwaiidten hei anderen iilinliehen Ge- 
iegenheiten bemerkt. FAne der Se/noesteni, 7oelche an der Ihiire suss* 
maehte dieselbe zu and versuchte sie zu bewegen^ zuriiekzitgehen und sieli 
zu setzen, wobei ihr Aufbiiek jinsterer untrde, und sie iaut sagte : ^leh 
darf nieht kommen ihreiwegen hier untenn. Wahrend der gauze n Zeif 
halt sie ihr en Bliek unausgesetzt naeh oben geriehtef. Pat., welche u ti- 
ter gewohnlichen Verhdltnissen dusserst he/tig ist, Idsst si eh nun ganz 
ruhig zu ihrem Stuhl fiihren, auf den sie sich setzt. 

Darauf begann ich ein Gespriich ntit ihr und fragte, was sic 
sdhe. (Sie verstcht, was ich oder eiuer von den Ubrigen sie fragt, und 
sie antiuortet ohne Zogern, denselben Punkt unaufhorlich fixierend.) 
Sie sagte, dass sie y>den lieben Gott^, den T>ErldserT>, und eine grossc 
Menge »Engely> in »7L>eissen Kleidern^ und 's>tnit Fliigelm^ sehe, unter 
welchen sie ihre tot en Veriuandten, Vater, Geschwister u. s. 70. erkenne, 
Auf jede Frage bekommt man ge^uohnlich nur eine kurze Antiuort. Auf 
die Frage, ob sie ihre Mutter da oben sehe (luelche lebt, aber augen- 
blicklich nicht in der Stube laar), anticortet sie sofort: ^Die Lebendigen 
sind doch nicht bei den Totew^. Eine der Schwestern fragt sie, ob sie 
den Doktor sehe, sie giebt ungeduldig dieselbe Antwort, Anders betrdgt 
sie sich bei meiner Frage, ob Pfarrer B. dort ist {w etcher sie konfir- 
miert hat und der vor einem Jahre seine Gemeinde verlassen hat und 
nach einem an der n Orte iibergesiedelt ist), sie sieht sich da ifn Raumc 
gleichsam suchend herum, antwortet aber nicht, bevor ich meine Frage 
wiederholt habe. -^Nein, ich kann ihn nicht findew^, antiiwrtet sie. 
Dann icird das Gesprdch ungefdhr so weitergefuhrt : T>Ist es schon dort 
obenY» — >^/a, geiciss, ach!» Ihr Bliek 7uird entziickt, und sie fdhrt 
von selbst fort : f>Dort ist keine Krankheit, alle sind gesund.» — Elsa^ 
bist du im Himmel oder auf der Erdef'» fragte ich. — -» Auf der Erde.>^ 

— y>Elsa, sitzest du drinnen oder draussen'f^ — y>Drinnen> (richtig). 

— » Wo denn?» — »/// der Mutter Haus^ {richtig). — » Wo denn?> 

— »/// der Kitchen (richtig). Eine ihrer Cousinen kommt in die Stube, 
geht zu Els a hin und fragt sie, ob sie ihr en Vater sehe. ^ Ja^ , antwortet 
sie, ohne den Bliek zu sen ken, ^so7aohl meine n Vater wie deinen Vater » 
(beide sind tot). Dann frage ich sie, luelche Personen in der Stube 
sind. Sie scheint ungern darauf zu antivorten, giebt aber alle richtig 
an. Auf die Frage, ob sie Musik vom Himmel hore; antioortet sie so- 
fort ihr bei die sen A nf a lien so geivohnliches: ^/a, ge7C'iss.* Die Engel 

da oben sprechen mit ihr, doch ist sie nicht zu be7vegen zu erzdhlen,^ 
7vas sic sagen. Fur Suggestion scheint sie nicht besonders empfdnglich 
zu sein. Ich versuchte ndmlich einige Male, sie verschiedene Gegen- 
stdnde, 7velche ich nannte, z. B. Tiere und Blumen, sehen zu lassen, 
Weisse Lilien, weisse Pferde und 7ueisse Tauben 7uollte sie Z7uar sehen, 
aber z. B. rote Rosen oder schwarze Pferde und andere Tierformen 
salt sie nicht. Im allgemeinen schien es, als ob Erinnerungen aus der 
biblischen Geschichte und dem Religionsunterrichte einen bestimmenden 
Einfluss auf ihre Hallucinationen hdtten. Zuletzt nahm ich eine grossc 
schone Blume, Melt sie ihr in der Blickrichtung vor die Augen und 
fragte, ob sie sdhe, dass ich ihr eine Blume vor die Angen hielte, das 
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aber verneinte sic bestimmt, Danach Hess ich sie in Ruhe. Eifiige 
Minuten spdter senkte sie den Blick, sah sich etwas bestUrzt um und 
verlangte JVasser, luas sie steis thut, wenn ein Anfall voriiber ist. Ich 
fund Gelegen/ieit, mich zii uberzeugen, dass sie niclit die geringste Er- 
innerung davon hatte, was sie kurz vorher gesehen und gehort hatte. 

Der Anfall hatte ungefdhr 20 Afifiuten gedauert, ziemlich lange, 
mcinten die Schwestern, wahrscheinlich wohly iveil ich mich so lange mit 
ihr unterhalten hatte. Der zweite Anfall, tvelchen ich sah, war vie I 
kiirzer. Ich sass da meist still und beobachtete sie. Dieser Anfall 
glich vollstdndig dem vorhergehenden. 

Von seiten der inneren Organe scheint mir nichts zu bemerken 
zu sein. Herztone rein. Pulsschlage 80 pro i Min. Seitens der 
Lungen nur ein wenig verstarkte Respiration, sonst keine Verande- 
rungen. Kein Bronchialatmen. Keine Expektoration. Appetit sehr 
gut. Stuhl regelmassig. Schlaf nicht gerade schlecht. Keine Zuk- 
kungen wahrend desselben. 

Harn klar, frei von Albumin. 

Fast den ganzen letzten Monat ihres Lebens war Pat. von grosse- 
ren Muskelzuckungen frei; vorher herrschte 12 Tage lang (vom 13. 
— 25. Febr. 1899) ein recht bedeutender Wechsel zwischen Ruhe und 
Unruhe an jedem Tage. Den 8. Februar hatte sie zum letzten Male 
einen epileptiformen Anfall. Im ganzen hatte sie wahrend der genann- 
ten Periode (= 8 Mon. 18 Tage) 23 Anfalle. Sie scheint nicht mehr 
als 3 Menstniationsperioden gehabt zu haben und zwar im Laufe des 
August und September. Nach dem 27. September sind keine Menses 
mehr vorgekommen. Brieflich erfuhr ich von Personen in M., dass 
Pat. im Neujahr 1899 schwer krank geworden ist.- Sie begann zu 
husten, und die Influenza stiess hinzu, welche sie bedeutend herunter- 
brachte. Dr. Bostrom. welcher sie in dieser Zeit ein paarmal besuchte, 
hat mir mitgeteilt, dass sie Anzeichen von Phthisis florida zeigte. Den 
25. Marz starb sie. 

Am 28. Marz wurde sie dank dem Entgegenkommen des Prof. 
Bendz in Lund, welcher auf mein Verlangen einen seiner Assistenten 
dahin sandte, obduciert. 

Obduktionsprotokoll: Elsa N., 26 Jahr. f den 25. 3. Obd. den 
28. 3. 1899. 10 Uhr 30 Min. vorm. von dem Assistenten bei der pa- 
thologischen Institution in Lund, G. Wingren. 

Allgemeine Hautfarbe graubleich, etwas kachektisch. Uber dem 
Sacrum eine markstiickgrosse seichte Decubituswunde. Kein Odem 
um die Fussgelenke. Muskulatur sehr reduciert. Fiisse stark exten- 
diert, aber keine Einwartsdrehung der Fusssohlen. 

Die Calotte lost sich leicht von der Dura mater; ist ziemlich 
schwer. Form ohne wesentliche Bemerkung. Der Diploegehalt ist 
gering, ausser in den Frontal- und Occipitalknochen, welche sehr dick 
sind. Die Calotte ist nicht durchscheinend. Keine Eindriicke von 
Arachnoidalfranzen. Innenseite eben, ohne Impressiones digitatae. 
Die Dura mater zeigt eine erhohte Spannung und verminderte Durch- 
sichtigkeit. Subduralflussigkeit nicht vermehrt. Auf der Innenseite 
der Dura liber beiden Hemispharen diinne, sich leicht ablosende, ge- 
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latinose, stellenweise gefassfiihrende pachymeningitische Belegungen. 
Blutleiter ziemlich reichlich mit flussigem Blut, Blut- und Fibrincoa- 
gula angefiillt, welche letztere zah und fest sind und frei liegen. Die 
weichen Haute durchsichtig, in den hinteren Teilen eine geringe Ver- 
mehrung der Arachnoidalfliissigkeit. Sie losen sich normal leicht ab, 
und nirgends folgt die graue Substanz mit. Die Venen auf der Hirn- 
oberflache stark mit Blut gefiillt, auch die feineren. Die Hirnwin- 
dungen erscheinen vollig normal. Hirnsubstanz ohne makroskopische 
Veranderungen. Am Ruckenmark keine makroskopisch erkennbaren 
Veranderungen. 

Bei Eroffnung des Brustkastens ziehen sich die Lungen nicht zu- 
samraen, sondern sind stark mit Luft gefiillt, uberall mit festen an 
den Brustkasten angewachsenen Adharenzen. Besonders sind die Ad- 
harenzen auf der Ruckseite und zum Teil an den Spitzen recht stark, 
und um das Lungenparenchym nicht zu beschadigen, musste an die- 
sen Stellen die Pleura cost, mitgenommen werden. 

Die Schnittflache der Lungen an beiden Lungen zeigt ausgebrei- 
tete tuberkulose Veranderungen. 

Die Bronchialdrusen auf der rechten Seite vergrossert und fest, 
auf der linken Seite klein, verkalkt. 

Die Gl. thyreoidea von normaler Form und Grosse, zeigt nichts 
Bemerkenswertes, nur dass einige der Alveolen vergrossert und eine 
die Grosse einer Erbse erreicht. 

Von den Thymus keine Spur. 

Nieren von normaler Grosse und Konsistenz. Zeichnung deut- 
lich. Makroskopisch keine erkennbaren Veranderungen. Nebennieren 
ohne Bemerkung. 

Im unteren Teile des Diinndarmes tuberkulose Wunden ; sonst 
nichts zu bemerken, Die Mesenterialdriisen sind etwas geschwoUen, 
fiihlen sich fest an. Hinsichtlich des Pankreas und der Genitalien 
nichts zu bemerken. 

Es lasst sich nicht leugnen, dass as nahe an der Hand liegt, 
den Verdacht zu haben, dass diese Patientin ausser an Myoklonus- 
Epilepsie auch an Hysteric litt. Die kurzdauernden Anfalle von 
Ekstase mit Hallucinationen, wahrend welcher man mit ihr ein Ge- 
sprach fiihren konnte, stimmen sehr mit ahnlichen Zustanden iiber- 
ein, die wir innerhalb des Krankheitsbildes der Hysteric wicdcr- 
findcn, obglcich wir dort nicht vollige Amnesic zu finden pflcgen. 
Fcrner kam bei dicser Krankcn cin anderer hysterischcr Zug vor, 
sic ging namlich an ruhigcn Tagcn sichcrer, wenn sic cincn 
kleincn Stock, auch wenn dicser nicht zum Bodcn rcichte, in der 
Hand haben, odcr wenn sic ihrcn kleincn 5-jahrigen Ncffcn an der 
Hand haltcn durfte. (An unruhigen Tagcn konnte sie natiirlich 
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unter keinen Umstanden allein gehen). Ubrigens fanden sich keine 
hysterischen Stigmata bei ihr vor. 

Symptome vom Nerven- und Muskelsystem. 

Die Anfdlle. Im Stadium I der Krankheit sind es die nacht- 
lichen Anfalle, vvelche das Krankheitsbild voUstandig beherrschen. 
Nur mehr ausnahmsweise ist es geschehen, dass Arzte Gelegen- 
heit gehabt haben, die ersten Anfalle solcher Patienten genau zu 
beobachten. Meist ist man auf die Beschreibungen der Verwand- 
ten hingewiesen gewesen. 

Die Krankheit scheint in den meisten Fallen mit einem kur- 
zen, wahrend des Schlafes sich einstellenden Krampfanfalles epi- 
leptischer Art zu beginnen. Ahnliche Anfalle wiederholen sich 
mit anfanglich langeren Intervallen, werden spater aber immer ge* 
wohnlicher. Gleichzeitig andem die Anfalle oft ihren Charakter, 
sie werden immer mehr tetanieahnlich (tetaniform). 

Besonders charakteristisch fiir diese Krankheit ist gerade 
das, dass die epileptischen (oder epileptiformen) Anfalle sich 
sogar bei demselben Patienten recht ungleich zeigen; man fin- 
det im allgemeinen in demselben Masse, wie sich die Krank- 
heit entvvickelt, alle moglichen Ubergange von dem kurzen, klas- 
sisch epileptischen Krampfanfalle bis zu einem mehr oder weniger 
anhaltenden (tetanieahnlich en) Krampfzustand, wahrend dessen Pat. 
das Bewusstsein behalten hat und von schmerzhaften Krampf- 
stossen heimgesucht wird, die ausserordentlich dicht aufeinander 
folgen. 

Im Stadium II, wo sich die myoklonischen Zuckungen ent- 
wickelt haben, erscheinen die epileptiformen Anfalle, welche von 
ungleicher Starke, bald schwer, bald fast abortiv sein konnen, als 
Abschluss einer Periode, wahrend welcher die Muskelzuckungen 
immer mehr an Starke zugenommen haben. In gewissen schwe- 
reren Fallen treten sie zahlreich mit kurzen Intervallen auf und 
bilden eine Art Status epilepticus, der das Leben des Kranken 
enden kann. Mit der Zeit, in vorgeschrittenem Alter, horen die 
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Anfalle ganz auf, wahrend die Myoklonie zunimmt und diese gleich- 
sam ersetzt. 

Unverricht schreibt iiber die nachtlichen Anfalle bei sei- 
nen ersten 5 Patienten folgendes (Die Myoklonie, S. 42): 

Bei fiinf Kindern treten im Alter von 6 bis 13 Jahren, ohne 
dass eine aussere Ursache zu beschuldigen ware, ja in dem einen 
Falle sogar nachdem das betreffende Kind aus den Familienver- 
haltnissen herausgebracht worden war, nachtliche Krampfanfalle 
auf, die zunachst rein klonischer Natur sind, aber doch von vom- 
herein eine Xeigung haben, in allgemeine Starre iiberzugehen, die 
Kinder unter Umstanden nicht aus dem Schlafe erwecken, gele- 
gendich von Bettnassen begleitet sind und keine erheblichen Sto- 
rungen des Allgemeinbefindens am nachsten Tage hinterlassen. 
In einzelnen Fallen ging sogar ein Stadium des haufigen Bettnas- 
sens den nachtlichen Krampfanfallen voraus. Mit der Lange der 
Zeit nehmen diese Anfalle an Intensitat zu, die klonischen Kon- 
vulsionen steigen rasch zum allgemeinen Tonus an, um zum Schlusse 
des Anfalles mit klonischen Zuckungen abzuklingen. Die Kinder 
ervvachen haufig vor dem Anfalle und haben Auraerscheinungen. 
Die Beine oder Arme werden steif, die Augen verdreht, und eine 
undefinierbare Angst befallt die Kranken; der Anfall tritt dann 
mit aller Kraft ein, schiittelt den ganzen Korper und endet mit 
lange dauerndem Schlafe, in welchem die Erinnerung an das Ge- 
schehene wie in das Meer der Vergessenheit sinkt. Nur aus der 
Abgeschlagenheit und Mattigkeit am nachsten Tage schliessen die 
Kinder jetzt auf iiberstandene nachtliche Anfalle. Spater, wo das 
Erwachen vor dem Anfalle die Regel darstellt, haben die Kinder 
eine ziemlich deutliche Erinnerung an das Auftreten der Anfalle. 
Schliesslich kommen gelegentlich solche Anfalle auch am Tage 
vor, und die sbrgfaltige arztliche Analyse solcher Anfalle, welche 
von kompetentester Seite vorliegt, drangt uns, dieselben in ihrer 
Erscheinungsweise ohneweiters mit den Anfallen echter Epilepsie 
auf eine Stufe zu stellen.» 

Wahrend des letzten Teiles des Stadiums I treten die teta- 
nieahnlichen Anfalle auf, welche ich bei einem meiner Patienten, 
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iiber den ich bereits (Seite 45) berichtet habe, eingehend zu 
studieren Gelegenheit hatte. Diese Anfalle treten bei demselben Pa- 
tienten mit sehr verschiedener Intensitat auf und dauern ungleich 
lange von einigen Sekunden bis zu einer halben Stunde und mehr. 
Sie befallen den Kranken nachts, meist zwischen 11 und 4 Uhr. 
Manchmal kommen mehrere Anfalle in derselben Nacht, wahrend 
einige Nachte ganz frei sind. Pat. erwacht, fiihlt schmerzhafte 
Krampfstosse, vvelche dicht aufeinander folgen und verschiedene 
Teile des Korpers afficieren konnen. Nur wenn die Anfalle sehr 
heftig sind, enden sie epileptiform, wobei das Bewusstsein ver- 
loren geht. 

Der besseren Ubersicht wegen habe ich diese Anfalle in 3 
Gruppen geteilt, die ich gesondert schildern will. i 

I. Die Anfalle der ersten Gruppe, die leichten Anfalle, sind 
die gewohnlichsten, sie dauern von ^/2 bis zu einigen Minuten 
und zeigen sich im ganzen folgendermassen : Gleichzeitig mit dem 
Erwachen fiihlt Pat. oft einen gelinden Schmerz langs der Innen- 
seite des Unterarmes. Pat, welche fast immer im Schlafe eine 
seitliche Lage einnimmt, behalt dieselbe bei mit den Armen in 
Flexionsstellung vor der Brust; den untersten Teil des rechten 
Unterarmes umfasst sie mit der linken Hand; die rechte Hand 
pflegt sie ein wenig geballt zu haben mit dem Daumen am Zeige- 
finger. Die Flexormuskeln beider Unterarme zeigen gleichzeitige 
kleine klonische Muskelzuckungen in ziemlich raschem Tempo, 
ohne bestimmten Rhythmus; dieselben verursachen keinen bedeu- 
tenden lokomotorischen Effekt. Man sieht und fiihlt, wie die ge- 
nannten Muskelsehnen unter der Haut vor- und riickwarts sprin- 
gen (gleichzeitig in beiden Armen). Nach kurzer Zeit werden die 
Zuckungen seltener. Pat. liegt ruhig, aber wach; das eine oder 
andere Mai sieht man die Zuckungen freihch wieder (obgleich nie 
in einem Arme allein). Lasst man die Patientin jetzt in Ruhe, 
so schlaft sie recht bald wieder ein, um vielleicht nach einer Weile 
aufs neue bei einem neuen Anfalle zu erwachen. Es ist bis- 
weilen geschehen, dass Pat. wahrend solcher leichter Anfalle ge- 
schlafen hat. 
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2. Wahrend eijies mittelschweren Anfalles verrat Pat. grosse- 
ren Schmerz in den Unterarmen und ausserdem in den Beinen an 
der Vorderseite der Schenkel gleich oberhalb der Kniee (der M. 
quadriceps-Sehne entsprechend). 

Dem Anscheine nach sind nun samtliche Muskeln der beiden 
Arme und Beine afficiert. Sie befinden sich wahrend des Anfalles^ 
der 5 bis 20 Minuten zu dauern pflegt, in einem gewissen Grad 
von gesteigertem Tonus, welcher bisweilen zu einem momentan 
vollstandigen, iiberall gleichzeitigen anwachst. Unmittelbar darauf 
tritt eine gewisse Erschlaffung ein, und dann folgen haufige, in 
raschem Tempo aufeinander folgende Stosse. Die Extremitaten 
werden hierbei nicht bin und zuriick geworfen, sondern sie be- 
halten im ganzen ihre urspriingliche Lage. Die Arme halt sie wie 
in den leichten Anfallen; die Beine sind in keiner bestimmten 
Stellung, oft etwas gebogen sowohl in den Hiift- wie in den Knie- 
gelenken. Je schwerer der Anfall ist, desto grossere Neigung 
scheint sie zu haben, die Beine auszustrecken. Pat. wird gewohn- 
lich warm und schwitzt zuweilen etwas. Sie will gern, dass je- 
mand ihre Unterarme hart umfasst, was ihr ihrer Aussage nach 
Linderung verschafft. Wenn die Warterin, welche in demselben 
Zimmer wie Pat. liegt, nicht sofort erwacht, ruft sie dieselbe und 
bittet sie, ihre Unterarme fest zu umschliessen. Lasst sie die Pa- 
tientin los, ehe der Anfall voriiber ist, so bittet das Madchen in- 
standig: »Halte noch en bisschen; es thut so weh, so weh.» Der 
Anfall hort nie plotzlich auf, sondern es geht so zu, dass die Steif- 
heit der Extremitaten allmahlich verschwindet und die Muskelzuk- 
kungen seltener werden ; Pat. liegt ruhig, ohne vermehrten Muskel- 
tonus, und bald ist sie wieder fest eingeschlafen. 

3. E71 schwerer Aiifall^ der oft in derselben Nacht wie andere 
leichtere kommt, zeigt sich wiederum etwas anders. Wenn ein 
solcher im Annahen ist, kann man ihn oft schon abends vor dem 
Einschlafen voraussagen. Im Schlafe liegt Pat. nicht ruhig wie 
gewohnlich, sondern dann und wann werden die PZxtremitaten von 
den soeben beschriebenen Muskelzuckungen befallen. Plotzlich 
erwacht die Patientin und fiihlt heftige Schmerzen in den beiden 
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Unterarmen und in den Schenkeln gleich oberhalb der Kniee. Sie 
schreit in demselben Augenblick. Die Muskeln der Arme und der 
Beine sind w ah rend des Anfalles sehr steif; die Beine halt sie aus- 
gestreckt mit plantarflektierten Fiissen, die Oberarme am Brustkasten, 
die Unterarme in Flexionsstellung vor sich auf der Brust, die 
Hande halb geschlossen, den Daumen an die iibrigen Finger 
adduciert. Sowohl die Arme wie die Beine werden von dicht auf- 
einander folgenden gleichzeitigen Zuckungen durchfahren, wobei 
alle Muskeln der Extremitaten in vollstandigen Tonus geraten, 
auf den augenblicklich eine gehnde Erschlaffung folgt, und dies 
wiederholt sich stets von neuem. Eine Erschlaffung hat gevvohn- 
lich nicht Zeit, sich weiter zu entwickeln, ehe eine neue Zuckung 
kommt. Hierbei entstehen nur ganz unbedeutende Bevvegungs- 
exkursionen: die Unterarme werden noch ein klein wenig mehr 
gebogen, und die Beine werden, wenn moglich, noch mehr aus- 
gestreckt, wahrend die Plantarflexion der Fiisse ihr Maximum er- 
reicht. 

Pat. schreit bei jedem heftigeren Stoss, so dass ihr Jammer- 
geschrei weit zu horen ist. Der Gesichtsausdruck zeigt sowohl 
Schmerz wie Angst. Die Haut wird rot und warm. Die Respi- 
ration ist heftig und keuchend. Gegen Ende des Anfalles liegt 
die Kranke im Schweiss. Ausserdem pflegt die Salivation reich- 
lich zu sein, so dass ein Teil des Speichels an dem gegen das 
Kissen gerichteten Mundwinkel herausrinnt. Aber auch die Menge 
der Thranenfliissigkeit ist mitunter vermehrt, so dass Thranen an 
den Backen niederlaufen. Der Harn geht nie ins Bett. 

Die Haut wird bald blass, und der Schweiss fiihlt sich kalt 
an. Der Radialispuls, der wahrend des eigentlichen Anfalles zu- 
folge der dicht aufeinander folgenden Zuckungen unmoglich zu 
zahlen gewesen ist, wird langsam und geht bis auf einige 60 Puls- 
schlage hinab, eine Frequenz, die viel niedriger ist als jemals am 
Tage. Zuweilen geschieht es, dass der Anfall wieder auflodert, 
der Tonus der Muskeln nimmt zu, die dicht aufeinander folgenden 
Zuckungen kommen wie zuvor, die Haut wird wieder warm, und 
die Respirationsfrequenz nimmt zu, wonach der Anfall mit Schweiss 
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iind Blasse schliesst. In der sranzen Zeit ist Pat. bei vollem Be- 
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wLisstsein gewesen. 

Die mechanische Reizbarkeit ist, was die Arme betrifft, wah- 
rend des Anfalles bedeutend vermehrt. Fast jede Manipulation 
mit denselben macht den Anfall sofort heftiger. Eine gelinde 
Perkussion langs dem Radius oder der Ulna, wie audi langs deni 
Nervus ulnaris oder medianus verursacht deutlich eine solche 
Wirkung. Ebenfalls findet man, dass eine oder mehrere Muskel- 
zuckungen wiederkommen, vvenn Pat. ihre Lage im Bette andert, 
gleich nachdem der Anfall aufgehort hat. Eine Perkussion langs dem 
Nervus facialis verursacht keine Zuckungen, weder im Gesicht noch 
andersvvo, auch scheint die mechanische Reizbarkeit an den Bei- 
nen nicht weiter vermehrt zu sein. 

Auf dem Ubergange vom I. zum II. Stadium ist an solchen 
Tagen gegen Abend vor einer unruhigen Nacht ein Phanomen 
zu bemerken, w^elches auf eine gesteigerte Reflexreizbarkeit deutet. 
Dieses Phanomen habe ich das Augenschliessungsphdnomen genannt. 
Dies zeigt sich darin, dass, wenn Pat. die Augenlider fest zusam- 
menkneift, nicht nur fibrillare Zuckungen in den AugenUdern und 
in der die Augen umgebenden Muskulatur entstehen, sondern dass 
auch deutliche kleine Zuckungen in den Mundwinkeln wie in den 
librigen Gesichtsmuskeln und ausserdem gleichzeitig in den beiden 
Handen und Unterarmen zu spiiren sind. Durch die letzteren 
gehen kleine schnelle einzelne Zuckungen, wobei die Unterarme 
gleichzeitig etwas flektiert werden und die Hande sich mehr als 
gewohnlich ballen. Pat. kann nicht dazu gebracht werden, die 
Augen lange auf diese Weise geschlossen zu halten, denn sie 
sagt, dass es weh thut, nicht in den Augen selbst, sondern in den 
zuckenden Muskeln, besonders in denen um die Augen. Dasselbe 
wiederholt sich sehr konstant jedesmal, wenn sie die Augen zu- 
sammenkneift. 

Seitdem ich dies Phanomen mit dem SchHessen der Augen 
bemerkte, habe ich es oft beobachtet und dabei gefunden, dass die 
Starke, mit welcher es hervortritt, ein sehr zuverlassiger Indikator 
fur die Angabe ihrer Muskelunruhe ist, und ausserdem habe ich 
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niit Hilfe hiervon recht genau voraussagen konnen, ob die Nacht 
fiir die Pat. schwer oder leicht wiirde, da eine schwere Nacht immer 
einem Abend folgt, wo dieses Zeichen ausgepragt ist. Wenn das 
Phanomen am wenigsten ausgesprochen ist, sieht man nur einige 
fibrillare Zuckungen in den Augenlidern und in den umliegenden 
Muskeln. 

Etvvas Ahnliches, obgleich weniger deutlich, findet man, wenn 
Pat. die Zahne fest zusammenbeisst und die Augen wie gew^ohn- 
lich offenhalt. 

Dagegen geschieht nichts dergleichen, falls Pat. die eine Hand 
oder beide fest ballt. 

Tremor wie fibrillare Zuckungen gehen im allgemeinen dem 
Auftreten der myoklonischen Phanomene voran. Sie sind die er- 
sten motorischen Storungen, welche sich w^ahrend der Tage zeigen. 
Nach mehr oder weniger langer Zeit werden sie ersetzt, oder es 
entstehen an ihrer Seite Muskelzuckungen myoklonischer Art. In ge- 
wissen Fallen, obwohl seltener und nur in gewissen Muskeln, kommen 
ziemlich langsame Muskelwogen (Myokymiesymptome) vor, welche 
auf einer bestimmten Stelle des Muskels beginnen und sich nach 
einer Seite oder noch beiden fortpflanzen. 

In demselben Masse, wie die myoklonischen Zuckungen mehr 
ausgesprochen werden, zeigt sich ein deutlicher periodischer Wech- 
sel in deren Auftreten. An gewissen Tagen sind die Patienten 
ruhig, ziemlich frei von Muskelunruhe, allmahlich nimmt diese zu, 
die Muskulatur gehorcht sozusagen ihrem Willen immer w^eniger; 
sie werden immer unfahiger, sich selbst zu helfen. Es kann sich 
eine solche hochgradige Muskelunruhe entwickeln, dass man in 
gewissen Fallen sogar von einer Art Status myoclonicus sprechen 
kann. Der gewohnlichste Abschluss einer unruhigen Periode be- 
steht doch in einem oder mehreren epileptiformen Anfallen. 

Die Art der myoklonischen Zuckungen. Unverricht hat 
in eingehender, verdienstvoller Weise die Beschaffenheit der myo- 
klonischen Zuckungen studiert. Aus seiner Monographic (S. 43) 
fiihre ich daher hier einzelnes wortlich an: 

»Zunachst ist die Art der Zuckungen von eigentiimlichem 

Lundborg, H. o 
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Geprage. Sie befallen blitzahnlich, wie die durch Induktionsschlage 
erzeugten Muskelzuckungen, entweder einzelne Muskeln oder selbst 
Telle derselben, ja es kommen gelegentlich sogar fibrillare Zuk- 
kungen zu stande, fiir gewohnlich aber nicht Stosse in synergisch 
zusammenwirkenden Muskelgruppen, wie wir es bei der Mehrzahl 
der motorischen Neurosen zu sehen gewohnt sind. Die Folge 
da von ist, dass solche Zuckungen haufig zu gar keinem lokomo- 
torischen Efifekt fiihren, sondern ein Tanzen und Hiipfen der Seh- 
nen und Muskeln erzeugen, ahnlich wie man es bei schwer fie- 
bernden Kranken als Subsultus tendinum beschrieben hat Be- 
fallt die Zuckung grosse Muskelmassen, und ist sie von grosser 
Heftigkeit, dann stellt sich freilich auch eine entsprechende Be- 
wegung ein, es werden die Finger gebeugt oder gestreckt, ge- 
spreizt oder adduciert, es wird der Arm in seinen einzelnen Ge- 
lenken flektiert, extendiert, proniert oder supiniert, die Schulter 
ruckartig nach vorn oder hinten gezogen, der aufrecht stehende 
Korper vor- oder riickwarts geschleudert, die Beine in ihren ver- 
schiedenen Teilen rotiert, extendiert, flektiert u. s. w.» 

»Die Zuckungen sind ferner ganz ungleichmassig und ohne 
jeden Rhythmus. Bald in kurzen, bald in langen Pausen, bald in 
gehauften, bald in ganz vereinzelten Stossen wird ein Muskel 
heimgesucht, und jede einzelne Zuckung ist von anderer Starke. 
Von einer Symmetric der Zuckungen kann nur insofern die Rede 
sein, als im allgemeinen die Muskelgruppen beider Korperhalften 
gleich stark von den Krampfen heimgesucht sind, so dass ent- 
sprechende Muskelgruppen in Bezug auf die Haufigkeit und Inten- 
sitat del Krampfe sich gleich verhalten, aber die Zuckungen selbst 
erfolgen in symmetrischen Muskelgruppen fiir gevvohnHch nicht 
synchron, sondern jeder Muskel erhalt seine Stosse unabhangig in 
Zeit und Kraft von seinem Zwillingsbruder der anderen Seite. Un- 
ter Umstanden sind sogar die Zuckungen auf einer Seite dauernd 
etwas starker als auf der anderen. » 

W'as die Lokalisation der Zuckungen betrifft, so kann man 
sagen, dass auf dem Hohepunkt der Krankheit die ganze willkiir- 
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liche Muskulatur ergriffen vvird und nicht einmal die Augcnmus- 
keln, welche lange fiir »immun» gegolten haben, ausgenommen 
bleiben. Die Zuckungen erscheinen in der Regel erst in den obe- 
ren Extremitaten, dann in den unteren, darauf im Rumpf, Hals, 
Gesicht. Ergriffen werden die Respirationsmuskeln, desgleichen 
die Sprechwerkzeuge, die Schluckmuskeln, die Larynx- und in 
gevvissen vorgeschritteneren Fallen die Augenmuskeln, zuletzt 
wird auch in gevvissen Fallen, wie es scheint, der Sphincter ani 
et vesicae ergriffen. Also verbreitet sich die Motilitatsstorung bei 
dieser Krankheit iiber die gesamte dem Willen gehorchende Mus- 
kulatur. 

Gewisse Muskeln oder Muskelgruppen werden offer oder in- 
tensiver erg^riffen und zwar verschieden ffir die verschiedenen 
Falle. Nicht selten findet man bei solchen Patienten eine Kom- 
bination von heftigen Muskelbewegungen, die denjenigen gleichen, 
welchen ein Reiter im Trab ausgesetzt ist. 

In einzelnen Fallen beginnen die Zuckungen auf der einen 
Seite im Gesicht und in der Zunge, gehen dann zur andern Ge- 
sichtshalfte iiber, darauf kommt die Reihe an den Arm der zuerst 
angegriffenen Seite, alsdann nach einiger Zeit an den andern 
Arm und die unteren Extremitaten. Der folgende Fall soil eine 
solche Entwickelung zeigen. 

Fall 15. 

IUnverricht: Ueber familiare Myoklonie. D. Zeitschr. f. Nervenheilk. 1895. Fall 2.) 

Jiirri Rosipuu, 20 Jahre alt. 

Ananinese, Stets gesund bis zu seinem 13. Lebensjahre. Dann 
bemerkte er zum ersten Mai {im Friihling iSSj), dass sich Zuckungen 
im rechten Orbicularis oculi, der rechten Gesichtshdlfte und der Zunge 
einstellten. Sehr bald setzten dieselben Erscheinungen auch links ein, 
jedoch in geringerem Grade, auch trat bisweilen Singultus auf. Nach 
einigen Monaten zeigten sich Zuckungen im rechten Arme, bald darauf, 
aber mit geringerer Intensitdt auch im linken Arme. Hierauf wurde 
das rechte Bein von diesen Zuckungen ergrijfen und in kurzer Zeit auch 
das linke Bein, jedoch seien die links seitigen Zuckungen stets von ge- 
ringerer Starke geivesen, Ungefdhr zu derselben /.eit tauchten auch 
Zuckungen im Rumpf auf. Sehr haufig zuckte nur die eine Extremitat. 
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Im Mai 1883 wurde Pat. im Walde, wo er das Vieh hiitete, von 
einem Krampfanfalle heimgesucht, der von epileptischer Natur war. 
2 Wochen spater ein ganz ahnlicher Anfall, und es sollen diese An- 
falle von jetzt ab ganz regelmassig in Zeitintervallen von i — i^ -' 
Wochen wiedergekehrt sein. Sie kommen gewohnlich in den Mor- 
genstunden der Nacht. Die Zuckungen sind allmahlich starker ge- 
worden, so dass er schon seit Jahren arbeitsunfahig ist. Nach schwe- 
ren Arbeiten sollen die Zuckungen besonders heftig werden. Pat. hat 
»gute» und »schlechte» Tage. In den letzten 24 Stunden vor einem 
Anfalle sind die Zuckungen sehr verstarkt. Wenn er ruhig dasitzt, 
so treten nur von Zeit zu Zeit einzelne schwache Muskelstosse auf. 
Bewegungen, Aufregungen, Schreck und Kalte sollen die Zuckungen 
haufiger und ausgiebiger machen. Auch die Witterung soil Einfluss 
haben; im Sommer fiihlt sich Pat. viel wohler als im Winter; bei gu- 
tem Wetter hat er angeblich weniger Zuckungen, als an regnerischen, 
sturmischen Tagen. Nach Schwitzbadern fiihlt sich Pat. besonders 
wohl. Im Schlafe soil Pat. nur von einigen wenigen schwachen 
Muskelstossen heimgesucht werden; wxndet er sich jedoch im Schlaf 
auf die andere Seite, so werden die Muskelstosse so heftig, dass Pat. 
durch dieselben geweckt wird. 

Pat. ist arztlich mit verschiedenen Mixturen behandelt worden, 
jedoch ohne Erfolg. 

Status prcesens (November 1890). 

Muskulatur gut entwickelt. Patellarreflexe leicht klonisch. Pe- 
riost- und Sehnenreflexe sind an den oberen Extremitaten ziemlich 
lebhaft; beiderseits Andeutung eines Fussklonus. An einem guten 
Tage ist sogar das Laufen moglich. Die Muskeln des Bulbus sind 
frei. Wenn Pat. ohne Beschaftigung dasitzt, werden nur einige we- 
nige Muskelstosse beobachtet. Im Liegen sind die Zuckungen heftiger 
als bei sitzender Stellung. Lasst man die Augen schliessen, so tritt 
in jeder Korperstellung ein lebhaftes Zucken im Orbicularis und in 
der Gesichtsmuskulatur ein. Im Schlaf horen die Zuckungen nicht 
vollig auf. Durch Anstrengungen, die Zuckungen zu unterdrlicken, 
scheint eine Verstarkung derselben hervorgerufen zu werden. Die 
Muskelstosse der beiden Korperhalften sind nicht synchron und be- 
fallen die gewohnlich zusammenwirkenden Muskelgruppen nicht ge- 
meinsam, sondern es zucken die Muskeln meist isoliert. Es erfolgt 
auch meist nicht nur eine einzige blitzartige Muskelzuckung, sondern 
es lassen sich in demselben Muskel bisweilen zwei bis drei ganz plotz- 
liche Stosse hintereinander beobachten. Die Zuckungen tauchen am 
Oberkorper haufiger auf, und es werden hier die Muskeln der rechten 
Korperhalfte bevorzugt. Schlingen ist ganz unbehindert. Pat. macht 
einen ziemlich intelligenten Eindruck. Im Urin ziemlich reichlich 
Indikan. 

Wahrend eines sehr unruhigen Tages (am 17. November) rea- 
giert Pat. auf Hautreize viel intensiver, und zwar mit bedeutend aus- 
giebigeren Zuckungen. Therapie: Atropin. sulf. und Hyoscin. brom., 
Arzeneimittel, die den Zustand verschlechtern. Chloralhydrat wirkt an- 
fangs recht gut, spater keine Besanftigung. 
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In mehreren meiner vorgeschritteneren Falle habe ich an un- 
ruhigen Tagen in den ausseren Augenmuskeln Muskelzuckungen 
in Verbindung mit Zuck'ungen an anderen Korperstellen beobachtet. 

Nystagmus ist in zvvei Fallen (BChrer's und i von Fa- 

ber) beobachtet worden. 

Zufallige Diplopie vvird einmal erwahnt (von Verga & Gon- 
zales) 

Umstdnde, ivelche auf das Atiftreteii der Muskelzuckungen 
eimvirken. Bevor wir daran gehen, die Motilitat dieser Patienten 
weiter zu analysieren, miissen wir zum besseren Verstandnis der- 
selben die Phanomene studieren, welche ich psycho- und senso- 
klonische Reaktion genannt habe. 

Die psycho-klonische Reakiion besteht darin, dass verschiedene 
Gemiitsbewegungen (wenn Pat. z. B. sich beobachtet weiss, wenn 
er geniert, gereizt, erschreckt oder traurig wird etc.) an un- 
ruhigen Tagen die Frequenz, Intensitat und Verbreitung der Zuk- 
kungen erheblich vermehren, und zwar besonders in dem Korper- 
teil, auf welchen die Aufmerksamkeit des Pat. gerichtet ist. 

Die senso-klonische Reaktion dagegen besteht darin, dass jeg- 
liche aussere Reizung, welche die Haut oder die Sinnesorgane 
trifft (z. B. taktile Beriihrung, Perkussion, Massage, Kalte, heftige 
Laute, starker Lichtschein u. s. w.), ebenfalls die Zuckung vermehrt. 

Diese Reaktionen sind an unruhigen Tagen sehr verschieden 
ausgesprochen, am meisten kurz vor einem Anfall. Nicht selten kann 
man einen solchen hervorrufen, wenn man den Kranken einem 
Irritament oben angefuhrter Art aussetzt. Die Zuckungen kom- 
men dicht aufeinander; recht haufig beobachtet man dann to- 
nische Zusammenziehungen, worauf sich der epileptiforme Anfall 
einstellt. 

An unruhigen Tagen verhalten sich die Pat. sehr still, sie 
suchen aussere Eindriicke soviel als mogUch von sich abzuhalten (sie 
liegen moglichst unbeweglich, schliessen die Augen und haben die 
Bettdecke oder das Laken iiber den Kopf gezogen, auf eine An- 
rede antworten sie ungern). Unter solchen Umstanden bleiben 
sie moglichst viel von Zuckungen verschont. Jegliche Umdrehung 
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im Bett steigert die Muskelunruhe. Dasselbe ist auch der Fall, 
wenn man sie anredet. 

Wahrend des Schlafes, wenn die Gehirnthatigkeit moglichst 
ruht, d. h. wenn die psych o-klonische Reaktion am wenigsten aus- 
gesprochen ist, sind die Patienten oft frei von Zuckungen, indes 
nicht immer, nicht wahrend sehr unruhiger Perioden. Die senso- 
klonische Reaktion besteht und zeigt sich jedesmal, wenn die Pa- 
tienten ihre Lage im Bett verandern. Der Schlaf wird dadurch 
oft unterbrochen. 

Die senso- und psycho-klonischen Reaktionen finden wir in 
jeder Krankengeschichte dieser Art wieder. Im Nachstehenden 
will ich einen von Unverricht's' Fallen mitteilen, den ich im 
Jahre 1900 zu beobachten Gelegenheit hatte. Diese Patientin 
erwies sich in hohem Grade empfindlich gegen starkes Licht. Sie 
musste tags stets das Licht durch eine dunkle Brille dampfen, da 
die Muskelunruhe sonst ganz bedeutend zunahm. Dieser Fall ist 
ijbrigens ein typischer Fall von Myoklonus-Epilepsie und bietet 
kein Zeichen von Hysterie dar. 

Fall 16. 

(Unverricht: Die Mj'oklonie. 1891. Fall 3). 

(Lundborg: Klinische Studien und Erfahrungen betreffs der famliaren Myoklonie 

etc. Sv. Lakaresallskapets Nya Handlingar. Ser. III. Del 3. Stockholm. 

1 90 1. Nachtrag, S. 128.) 

Edith St., 10 Jahre alt. 

Anamtiese. Edith ist die jiingste der bis jetzt von Krampfen 
befallenen Kinder aus der St.'schen Familie. Unter der Voraussetzung, 
dass der Anblick der Krampfe ihrer Geschwister einen ungunstigen 
Einfluss auf das bis dahin noch gesunde Kind haben konnte, wurde 
Edith mit sechs Jahren aus dem Hause geschickt, zu einer Zeit, wo die 
Krankheit bei ihren Geschwistern ganz besonders Fortschritte machte. 
Trotz dieser Entfernung aus der krankhaften Umgebung traten nach einem 
Jahre die nachtlichen Krampfanfalle ein. Im Alter von 9 Jahren ka- 
men die klonischen Muskelzuckungen, welche, wie die Mutter meint, 
bei ihr rascher an Intensitat zunehmen, »weil sie so jung von den- 
selben befallen sei». Auch Edith hat Masern und Scharlach ohne 
Nachkrankheiten durchgemacht. 

Status prcesens (Oktober 1889). 

Korperlich und geistig gut entwickelt. Muskulatur von normaler 
Beschaffenheit. Auch sie hat »gute» und »schlechte» Tage, welche 
letzteren den nachtlichen Krampfanfiillen vorausgehen. Die Anfalle 
treten bei ihr mehrmals wochentlich auf in Form eines Starrkrampfes, 
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welcher bei ihr jedoch noch starker ausgepragt ist, als bei ihren Ge- 
schwistern. Auch folgt bei ihr allein einem jedesmaligen Krampfan- 
fall ein lautes Weinen. Wahrend des Schlafes liegt Pat. sonst ziem- 
lich still, in manchen Nachten jedoch wird der Schlaf durch haufige 
starkere Zuckungen gestort, sie wird alsdann von ihrer Warterin an 
den Extremitaten festgehalten. 

Das Gesicht ist vollstandig frei. Man beobachtet Zuckungen 
ohne Regel und Rhythmus in verschiedenen Extremitatsmuskeln (hin 
und wieder springt u. a. der Supinator longus hervor), im Rumpfe, im 
Bauche und im Halse. Die Zuckungen befallen nicht immer syner- 
gisch zusammenwirkende Muskeln. Die Zuckungen an den Extremi 
taten sind manchmal auf beiden Seiten gleichzeitig und symmetrisch. 
Meistens ist dies jedoch nicht der Fall. Das Gehen fallt der Pat. 
leichter als den andern erkrankten Geschwistern. Erhebt sie sich aus 
liegender oder sitzender Stellung zum Gauge, so treten zunachst recht 
Starke Schwankungen des Oberkorpers von vorn nach hinten ein. 
Auch die Extremitaten werden von lebhafteren Konvulsionen befallen. 
Alsdann stellt sich Pat. mit sichtbarer Energie mit etwas gespreizten 
Beinen hin und kann selbst ohne UnterstUtzung mehrere Schritte thun. 
Der Gang wird dann plotzlich durch einige schwankende Zuckungen 
des Oberkorpers unterbrochen, wobei das Gleichgewicht jedoch nicht 
verloren geht. Beim Umdrehen machen sich ofters jene Zuckungen 
wiederum geltend. 

Die passive Bewegung in den Gelenken ist frei. 

Bei dieser Priifung werden die Zuckungen am Stamme und den 
Extremitaten lebh after. 

Patellarreflexe intakt. Sehnen- und Periostreflexe nicht wesent- 
lich erhoht. 

Der Urin ist indikanhaltig. 

Therapie: Chloralhydrat — augenscheinliche Verbesserung. (Die 
nachtlichen Anfalle seltener auftretend; die Intervalle zwischen den 
schlechtern Tagen langer). 

Nachtrag (Lundborg). <i 

Im Sommer 1900 hatte der Verf. Gelegenheit, Pat. zu sehen und 
zu untersuchen. Im Jahre 1892 wurde sie in eine Anstalt (Thabor in 
Mitau, Russland) aufgenommen. Sie soil damals zufolge des grossen 
Menge Chloral, welche ihr gegeben w^orden war, ausserst angegriffen- 
gewesen sein. Sie wurde davon entwohnt, und allraahlich stiegen die 
Krafte. Pat. hat fortdauernd ihre guten und schlechten Tage, welche 
stetig wechseln. Nachts epileptische Anfalle einige mal der Woche. 
Menstruation regelmassig. 

Status prcBsens (Sept. 1900). 

Pat, sitzt a?i den guten Tagen auf einem Lehnstu/il, angezogen 
und eine schwarze Br ilk vor den Aug en. Diese soil sie stetz zu benutzen 
genotigt sein, wenn die Sonne scheint oder das Tageslicht stark ist. 
andernfalls vermehrt sich die Muskelunrulie bedeutend. Nicht seiten 
sieht man den Korper von einem heftigen Muskelstoss durcheilt wer- 
den. Der Rumpf wird auf dem Stuhle nach vorn geworfen, die 
Hande biegen sich, die Fiisse werden plantarflektiert. Bisweilen sieht 
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man eine mehr vereinzelte Muskelbewegung. Auch im Gesicht ist 
Muskelunruhe zii bemerken. An den schlechten Tagen sind die Zuk- 
kungen frequenter und starker. 

Die Intelligenz der Pat. ist recht gut. Sie antwortet auf alle 
Fragen und zeigt, dass sie ein recht gutes Gedachtnis hat. An ruhi- 
gen Tagen kann sie sogar einen Brief schreiben. Sie beschaftigt sich 
viel mit Lesen. 

Sie ist sehr gut genahrt. An schlechten Tagen schwitzt sie viel. 
Auf der rechten Seite des Halses .sieht man eine kleine Struma. Die 
mechanische Reizbarkeit ist sehr gesteigert. Patellarreflexe sehr leb- 
haft. Pat. kann nicht ohne Hilfe stehen oder gehen. Keine hysteri- 
schen Stigmata. 

Der Wille vermag nur an fangs schwache Muskelunruhe zu 
unterdriicken oder zu dampfen; spater gelingt dies nicht mehr. 
Im Gegenteil nehmen bei willkiirlichen Bewegungen die Muskel- 
ziickungen erheblich zu. Wenn Pat. dieselbe absichtliche Bewe- 
gung einigemal nacheinander wiederholt, so wird dieselbe immer 
leichter in der Ausfiihrung, natijrlich aber nur dann, wenn die 
Muskelunruhe nicht zu stark ausgesprochen ist. 

Jede kraftigere Korperbevvegung, welch e Pat. ausfiihrt, oder 
jede mehr markierte Manipulation, die man mit derselben vor- 
nimmt, vermehrt die Muskelzuckungen nicht nur an der in Be- 
wegung versetzten Stelle, sondern auch an anderen mehr entfern- 
ten. Die Reflexreizbarkeit ist bedeutend verstarkt und dies in 
immer hoherem Grade, je naher man einem Anfall kommt. Nach 
einem solchen scheint die Reflexreizbarkeit in gewissen Fallen so- 
gar so gut wie aufgehoben zu sein. 

Nach einer langeren Ruhe, z. B. nach dem Erwachen, ist die 
Muskelunruhe oft stark ausgesprochen, und dann erfolgt eine 
Weile lang gleichsam eine Entladung. Korperliche Anstrengung 
iibt einen ungiinstigen Einfluss aus. 

Als eine Modifikation der senso-klonischen Reaktion diirfte 
das von mir vorher beschriebene Augenschliessungsphdnomen am 
geeignetsten aufzufassen sein. 

In recht vielen Fallen haben die Autoren erwahnt, dass Wit- 
terung und Temperaturveranderungen einen bestimmten Einfluss 
ausiiben. Warme und warme Bader beruhigen die Patienten, wah- 
rend Kalte und kiihle feuchte Luft ihre Unruhe vermehren. 
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Gewisse stimulierende Mittel, wie Alkohol und Kaffee, wir- 
ken fiir den Augenblick dampfend, in der Lange dagegen dem 
Anscheine nach verschlimmernd. Dasselbe ist auch der F'all mit 
Chloralhydrat. Bromsalze wirken im allgemeinen beruhigend. 
(Siehe das Kapitel iiber die Therapie). 

Aus dem oben Gesagten geht mit aller Deutlicbkeit hervor, 
dass Patienten dieser Art sich mit der Zeit gar nicht mehr be- 
helfen konnen. Alle mogliche unbedeutende Eindriicke sind im 
stande, hastige, unfreiwillige Muskelzuckungen auszulosen. Sie 
werden in demselben Masse, wie diese Reflexreizbarkeit zunimmt, 
immer hilfloser. Bald konnen sie keine Arbeit mehr verrichten, 
sie horen auf zu gehen, sie vermogen nur abgebrochen und mit 
grosser Schwierigkeit zu sprechen, die Respiration wird unregel- 
massig und unbefriedigend. Die Ernahrung wird zeitweilig un- 
vollstandig, weil schwere Zuckungen in denjenigen Muskeln ent- 
stehen, welche den Schlingakt besorgen. 

Der Gang erweist sich in verschiedenen Perioden recht ver- 
schieden, bis er endUch ganz unmogHch wird. Anfanglich scheint 
die senso-klonische Reaktion keine so grossen Hindernisse in den 
VVeg zu legen wie die psycho-klonische, denn die Patienten kon- 
nen mit Stiitze recht gut gehen. Zuletzt wird auch die senso- 
klonische Reaktion so stcirk ausgesprochen, dass die Patienten 
nicht einmal mit Unterstiitzung von zwei Personen gehen konnen. 
Es wird namlich so, dass jedesmal, wenn Pat. einen Schritt thun 
und den Fuss auf den Boden setzten will, eine solche Menge von 
Muskelzuckungen an vielen Stellen im Korper ausgelost wird, 
dass der Kranke hin und her geworfen wird und die Personen, 
welche ihn stiitzen, alle Miihe haben, Pat. aufrecht zu erhalten. 

Zur Beleuchtung dessen will ich aus einigen Krankengeschich- 
ten die Weise dieser Patienten wahrend der verschiedenen Stadien 
der Krankheit zu gehen anfuhren. Schon friih, zu Ende des ers- 
ten Stadiums, bemerkt man Schwierigkeiten beim Gehen, was aus der 
untenstehenden Beschreibung, entnommen aus der Krankenge- 
schichte (Fall i, Seite 45), betreffend ein von mir beobachtetes 11- 
jahriges Madchen, deutlich hervorgeht. 
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»\Vas den Gangf betrifft, so findet man bald, dass Pat. 
keine grosse Neigung zum Gehen hat. Sie sitzt am liebsten 
still auf einem Stuhl. Wird sie aufgefordert, aufzustehen und 
zu gehen, thut sie es gewohnlich ungern und unbeholfen. So- 
bald sie sich vom Stuhle erhebt, tritt der Tremor im Korper 
mehr hervor. Sie steht nun auf dem Fussboden und halt sich 
am Stuhle fest, aber zum Gehen kann man sie kaum bringen. 
Wenn man sie eifrig auffordert, geht sie freilich einige Schritte, 
wahrend eine gewisse unregelmassige Schiittelung des Korpers 
beobachtet werden kann. Darf sie dagegen die Warterin am 
Arme halten, geht sie sehr gut. Wird sie verlegen oder erschrok- 
ken — vvozu es nicht mehr bedarf, als dass sie z. B. ganz uner- 
wartet jemand begegnet oder sich beobachtet findet — so bleibt 
Pat. plotzlich stehen, schliesst sich naher an die Warterin an und 
steht dann einige AugenbHcke so, bis die psychische Erregung 
voriibergegangen ist, wonach sie ihren W^eg, wie vorher, fort- 
setzt. Beobachtet man sie fortfahrend, oder wird sie angere- 
det, so kann sie unter keiner Bedingung fortsetzen. Sie schliesst 
sich dann immer naher an die Warterin an, die Beine fangen an, 
ihr den Dienst zu versagen, und sie kann sich kaum, nicht einmal 
mit Stiitze, aufrecht halten. Damit sie keipen schwereren Anfall 
bekomme, beeilt sich die Warterin, sie zum nachsten Sitze zu 
fiihren, wo sie sich dann bald beruhigt. Bei genauerer Unter- 
suchung zeigt es sich, dass die Muskeln der Beine bei solchen 
Gelegenheiten steif werden, so dass Pat. die Bewegungen dersel- 
ben nicht voUig beherrschen kann. Es zuckt auch ein wenig in 
ihnen, gleichzeitig in beiden Beinen, und das Ganze gleicht in ge- 
wissem Masse dem Zustande wahrend eines nachtlichen Anfalles. 
Der Tonus der Armmuskeln pflegt sich auch zu steigern, obgleich 
in geringerem Grade. Pat. sagt, dass sie in den Knieen, den Un- 
terschenkeln (W^aden) und in den Fiissen Schmerzen fiihlt. 

Diese Beschreibung passt auf ihren Zustand an einem unru- 
higen Tage. An ruhigen Tagen merkt man nicht so viel. 

Dass Pat. unter solchen Verhaltnissen am liebsten still sitzt, 
ist nicht zu verwundern. » 
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Im nachstehenden, von Krewer mitgeteilten Falle ist die 
Weise der Patientin zu gehen ausfiihrlich und vortrefflich be- 
schrieben. 

Fall 17. 

(Krewer : Ein Fall von Paramyoklonus multiplex. D. Zeitschr. f. Nervenheilk. 

Bd IX. 1896.) 

Viktor ia Kw..i() Jahre alt. 

Ihre Eltern waren stets gesund. Die Mutter war zweimal ver- 
heiratet. In der ersten Ehe hatte sie 4 Kinder, welche alle im ju- 
gendlichen Alter starben. 

Aus der zweiten Ehe entstammen ein gesunder Sohn und eine 
Tochter, die Patientin. Im Alter von 11 Jahren machte sie die Ma- 
sern durch. 13 Jahre alt bekam sie auf der Strasse einen wahrschein- 
lich epileptischen Anfall. Nach 3 Monaten kam ein zweiter Krampf- 
anfall mit Verlust des Bewusstseins. Darauf wiederholten sich die 
Anfalle ziemlich selten, einmal in 3 Monaten, zuweilen ofter, zuweilen 
auch seltener. So vergingen 4 Jahre. Wahrend dieser Zeit besuchte 
Pat. die Schule. Vor c. zwei Jahren bemerkte sie erst Zuckungen, 
die anfangs sehr selten und schwach gewesen sein sollen. AUmahlich 
aber traten sie haufiger und intensiver auf. Es stellten sich darauf 
»bessere» und »schlechtere» Tage ein. An den besseren Tagen wa- 
ren die Zuckungen schwach ausgepragt; an den schlechten waren die 
Zuckungen so haufig und intensiv, dass sie nicht im stande war, we- 
der zu gehen, norh selbst Nahrung zu sich zu nehmen; sie musste das 
Bett hiiten. Zu derselben Zeit, als Pat. eine Verstarkung der Zuk- 
kungen bemerkte, traten auch die epileptischen Anfalle viel haufiger 
auf, und in der letzten Zeit verging selten ein Tag, der frei von ei- 
nem Anfalle war. Die Anfalle uberfielen sie meistens in der Nacht. 
Gewisse psychische Affekte sollen die Zuckungen verstarken. Das Wet- 
ter soil keine Einwirkung auf dieselben ausuben. 

Die Zuckungen sollen zuerst in den Armen bemerkt worden 
sein, darauf sollen sie allmahlich in den Beinen, im Rumpfe und im 
Gesichte erschienen sein. Seit i^ 2 Jahren ist auch eine Storung 
in der Sprache eingetreten, welche durch die Zuckungen oft unter- 
brochen Avird. 

Status prcesens (Oktober 1895) i^^ch einer einmonatlichen Beob- 
achtung aufgenommen. 

Muskulatur gut entwickelt. 

Die Bewegungen der Augenapfel sind normal. Kein Nystag- 
mus. Die Patellarreflexe gesteigert. 

Im allgemeinem zucken von den Gesichtsmuskeln : der M. orbicu- 
laris oris und M. levator anguli oris; nur bei Paroxysmen zucken 
auch manche anderen Gesichtsmuskeln. Die Zunge zuckt nicht selten 
in toto ; auch fibrillare Zuckungen lassen sich konstatieren. Die Sprache 
ist gestort. Der Schlingakt geht ohne jedes Hindernis von stat- 
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ten. Die aktive iind passive Beweglichkeit frei und normal. Keinc 
Atrophien. 

Der Gang der Kranken ist tin sehr unregelmdssiger und Idsst 
sick nicht ohne weiteres einer bestimmten Charakteristik unterwerfen, 
da er von den unwillkUrlichen Muskelzuckungen in jedem gegebenen 
Momente abhdngig ist. Oft fdllt die Kranke beim Gehen. Bei schwa- 
chen Muskelzuckungen ist Patientin im stande, recht gut zu gehen. 
Sole he 2 age gehoren zu den grossen Seitenheiten. Gewohnlich abcr 
vollzieht sich der Gehakt folgendcrmassen, Schon beini Versuche sich 
vom Bette zu erheben^ macht sich eine bedcutende Verstdrkung der Mu- 
kelzuckungen bemerkbar. Es scheint, dass es aber der Kranken gc- 
iingt, durch Willensanstrengungcn^ welche am Gesichtsausdrucke zu er- 
kennen sind, die Zuckungen. wenn nicht ganz zu unterdnicken, so dock 
wenigstens bedeutend zu hemmen. Erst dann steht die Kranke mit be- 
sonderer Schnelligkeit und Eile vovt Bette auf^ um diesen erwiinschten 
Augenblick, wie es scheint, nicht zu versdumen. In der That treten 
sofort lebhafte Zuckungen ein, ehe die Kranke den ersten Schritt gethan 
hat, Sie bleibt deshalb beim Bette stehen, bis es ihr gelingt^ ditrch 
weitere Willensanstrengungen die Zuckungen zu iifidern, und dann erst 
macht sie einige kleine und schnclle (rasch aufeinanderfolgende) Schritte 
bis zur ndchsten Verstdrkung der Zuckungen, Pat. bleibt luieder ste- 
hen, wendet sich zur Seite, beugt den Oberkbrpcr etwas nach vorn^ 
spreizt die Beine ufid balanciert auf den Zehen. In diesem Momente 
tritt eine ganze Reihe von Muskelzuckungen in verschiedenen Korper- 
teilen auf. Die Kranke wartet in dieser Stellung die ndchste Pause 
zwischen den Muskelzuckungen ab, um dann einige lueitere Schritte zu 
machen. Die Schritte selbst macht Patientin mit der entsprechendeti 
Koordination. Ebenso ist im allgemeinen der Gang der Kranken auch 
dann, wenn sie mit fremder Hilfe geht, derselbe, nur dass er dann et~ 
7£fas schneller wird. 

Wenn Pat. sich beobachtet sieht, so geschehen alle Bewegungen 
viel schwieriger und plumper. Die Zuckungen sind blitzartig und 
klonisch, sie befallen mit gleicher Frequenz und Starke beide Kcirper- 
halften, und sie kommen ohne jeden Rhythmus und jede Regelmassig- 
keit. Nicht selten werden lokomotorische EfTekte beobachtet, mit- 
unter merkt man nur ein lebhaftes Spiel der Sehnen. Die Zuckungen 
befallen selten bestimmte Muskelgruppen, meistenteils einzelne Mus- 
keln und sogar einzelne Teile desselben Muskels. 

An schlechten Tagen liisst es sich beobachten, dass mehrere, 
schnell aufeinander folgende Zuckungen eines und desselben Muskels 
ihn in eine tonische, i — 2 Secunden dauernde Kontraktion bringen; 
dann erhalten die Zuckungen einen tonischen Charakter. Solche to- 
nische Krampfe konnen kurze Zeit vor und bald nach den epilepti- 
schen Anfallen beobachtet werden. 

Aktive intendierte Bewegungen verstarken zweifellos die Zuk- 
kungen, nicht in denjenigen Muskeln, welche fiir die bestimmte Be- 
wegung notig sind, sondern in anderen. Beim ruhigen Liegen sind 
die Zuckungen schwacher. Im Schlafe ist Pat. fast frei von Zuckun- 
gen. Mechanische Reize scheinen keinen merklichen Einfluss auf die 
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Zuckungen zu haben(?) Die intellektuellen Fahigkeiten scheinen nicht 
gelitten zu haben. Die Stimmung ist meistenteils eine heitere. Nur 
nach einem epileptischen Anfalle ist sie etwas niedergeschlagen. Im 
Urin kein Indikan. Therapie: Chloralhydrat. Verbesseriing. 

In vorgeschritteneren Fallen wird das Gehen ganz unmog- 
lich. Die Patienten miissen im Bett verbleiben. 

Haufig bemerkte man ziemlich friih im zweiten Stadium 
Storungen in der Sprache. Diese sind durch Muskelunruhe (Tre- 
mor und Zuckungen) verursacht und zwar nicht nur in Zunge und 
Lippen, sondern auch im weichen Gaumen, in den Larynx-, den 
Respirationsmuskeln, unter weichen besonders das Diaphragma 
haufig und schwer heimgesucht wird. An den unruhigsten Tagen 
ist es den Patienten nicht einmal moglich, nur ein kiirzeres Wort 
in vollig gleichmassiger und artikulierter Weise hervorzubringen. 
Meistens entstehen dann Singultus oder unartikulierte und unfreiwillige 
Laute, welche nicht selten dem Bellen eines Hundes oder dergleichen 
ahnlich sind. An ruhigeren Tagen spricht Pat. langsam mit einer 
Pause zwischen den einzelnen Wortern oder Silben, ab und zu 
wird ein Wort abgeschnitten oder entstellt, bald darauf aber kann 
ein ganzes Wort untadelhaft ausgesprochen werden u. s. \\. 

Dieselbe unregelmassige Thatigkeit bemerkt man bei den 
Schluckmuskeln. An den unruhigsten Tagen kann Pat. kaum et- 
was hinunterbekommen. Bei jeglichem V^ersuch, etwas in den 
Mund ' zu nehmen, zu trinken oder zu kauen, werden in der Um- 
gebung der Mundhohle und des Schlundes eine solche Menge 
sich auch nach andern Korperteilen verbreitende Muskelzuckungen 
ausgelost, so dass Pat. den Versuch nicht fortsetzen kann. Von 
der in den Mund eingefiihrten Speise oder dahin gebrachtem Ge- 
trank wird ein Teil hinausgeschleudert, ein anderer gelangt in die 
Nasenhohle oder die Luftrohre; der geringste Teil nur wird 
verschluckt. 

Die Blasen- und Mastdarmfunktion ist zu Anfang der Krank- 
heit ungestort. Mit der Zeit entwickelt sich Unfahigkeit, Urin 
und Faeces zu halten. Es ist moglich, dass dies zum grossen 
Teil von der zunehmenden Dementia herriihrt. Es scheint indes, 
als ob Patienten, welche sonst nicht so dement sind, den Sphincter 
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ani et vesicae nicht vollstandig beherrschen konnten, da Urin und 
Faees unfreiwillig abgehen, wenn sie einer heftigen Gemiitsbewe- 
gimg ausgesezt werden, oder wenn die Muskelunruhe sehr ausge- 
sprochen ist. 

Hypertonie und Mtiskelrigiditdt sind Symptome, welche man 
vielnials in einem recht friihen Stadium der Krankheit an der Seite 
der myoklonischen Erscheinungen antrifft. In jedem vorgeschritt- 
neren Fall diirfte man diese Symptome gewiss mehr oder weniger 
ausgesprochen antrefifen. In verschiedenen Fallen sogar ist die 
Muskelrigiditat ausserordentlich aufifallend. Mehrere solche Falle 
habe ich gesehen. Auch verschiedene andere Forscher haben eine 
Hypertonie oder Muskelrigiditat beobachtet. 

So z. B. schreibt Bresler von seinem zvveiten Fall: »Es macht 
ihm Miihe, die steifen Muskeln zum Erschlafifen zu bringen; um 
sich zu setzen, muss er sich auf den Stuhl fallen lassen». 

Gevvisse Muskeln sind mehr rigid als andere^). 

Den folgenden Fall, welcher Unverricht's erster Familie ange- 
hort und auch als typischer Fall von ihm selbst beschrieben worden 
st, habe ich im Jahre 1900 in einer Anstalt in Russland (Thabor 
bei Mitau) zu beobachten Gelegenheit gehabt. Das Krankheitsbild 
war wahrend der verflossenen Jahre in hohem Grade verandert 
worden, die myoklonischen Phanomene waren so gut wie ganz 
verschwunden, anstatt ihrer aber hatte sich eine hochgradige 
Muskelrigiditat eingestellt, welche nahezu die meisten willkiirlichen 
Bewegungen unmoglich machte. 

Fall 18. 

(Unverricht: Die Myoklonie. 1891. Fall i). 

(Lundborg: Klinische Studien und Erfahrungen betreffs der familiaren Myoklonie etc. 

Sv. Lakaresallskapets Nya Hand!. Ser. Ill, Del 3. 1901. 

Nachtrag. S. 127) 

Erna St., 17 Jahre alt. 

Anamnese. Pat. hat sich korperlich und geistig ganz normal 
entwickelt. Massig begabt. 

^) Bisweilen tritt bei alteren Patienten, welche zufolge ihrer Krankheit eine 
Reihe von Jahren an das Bett gebunden gewesen sind, eine gebeugte Korperstel- 
lung ein, welche sehr an die erinnert, welche Paralysis-agitans-Patienten einzu- 
nehmen pflegen. 
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In frllhester Kindheit hat sie Masern und Scharlach durchgemacht. 

Mit 9 Jahren begann sie das Bett zu nassen. Einige Zeit spater 
am Abend trat ein Anfall von klonischen Muskelkrampfen ein. Die 
darauf folgenden Anfalle Uberraschten die Pat. gewohnlich im Schlaf. 
Das Kind geriet plotzlich, ohne zu erwachen, in eineii Zustand von 
intensivem Zittern, welches sich zu allgemeinem Klonus steigerte. Dabei 
jnasste Pat. wahrend oder nach dem Anfall das Bett. In einzelnen 
Anfallen waren die Zuckungen so stark, dass die Pat. dem Herausfallen 
aus dem Bette nahe war. Die Zuckungen klangen, wie sie gekommen 
waren, mit leisen Zitterbewegungen ab. AVahrend eines leichten Anfalles 
schlief Pat. ruhig weiter. Bei einem starken Anfall, zu dessen Beginn 
die Pat. aufschrie oder aufstohnte, lag sie bewusstlos. Die Pupillen 
weit und starr. 

Spater, etwa ein Jahr nach Beginn der Erkrankung batten die 
Anfalle insofern ihr Bild werandert, als zu den ursprllnglich mehr klo- 
nischen Zuckungen auf der Hohe des Anfalles sich tonische Krampfe 
hinzugesellten. Von einem Uberstandenen Anfall hat sie meist keine 
Erinnerung. 

Nach zwei Jahren stellten sich am Tage im wachen Zustande 
eigenttlmliche Zuckungen in den Gliedern ein, zuerst in den Extre- 
mitaten, spater auch am Rumpf und zuletzt im Gesicht. An einzelnen 
Tagen schwacher, an anderen starker, traten die Zuckungen bei alien 
Korperstellungen ein. Anfangs horten die Zuckungen im ruhigen Schlaf 
vollkommen auf, nur in der letzten Zeit sind einzelne Muskelstcisse 
beobachtet. Die nachtlichen Anfalle sind mit dem Auftreten der Zuk- 
kungen mehr in den Hintergrund getreten. Nach diesen Anfallen zeigte 
sie ©fters Depression. 

Status prcBsens (Oktober 1889). 

Pat. sitzt den ganzen Tag Uber, stark nach vorn gebeugt, in einem 
Lehnstuhl. Meist findet man sie heiter und leicht zum Lachen geneigt. 

Physisch und psychisch nur massig entwickelt. Pat. hat gute 
und schlechte Tage. Klonische, blitzartige Zuckungen treten in ziem- 
lich unregelmassigen Zeitintervallen auf. Sie afficieren verschiedene 
Muskeln in verschiedenen KCrperteilen. Die Augenmuskulatur ist voll- 
standig frei von Zuckungen. Die Zunge zeigt beim Hervorstrecken ab 
und zu eine Zuckung in toto. Die Sprache zeigt eine sinnfallige Storung. 
Die Atemmechanik wird plotzlich durch ruckweise Innervation des 
Zwerchfelles gestdrt. Durch Stosse in den Exspirationsmuskeln kommen 
unkoordinierte exspiratorische Laute zwischen die einzelnen Worter 
oder Silben. Die Artikulation wird auch durch Zuckungen der Zungen- 
und der Schlundmuskulatur gestOrt. Der Gang bereitet der Pat. im 
Beginn grosse Schwierigkeiten. Nur selten zucken zwei gleiche Muskeln 
der beiderseitigen Extremitaten gleichzeitig. Haufig zuckt eine Extre- 
raitat auch starker als die andere. Nicht selten fallt ein sehr lebhaftes 
Muskelspiel auf ohne deutliche lokomotorische Wirkung, namentlich im 
Gebiet der Extensoren des Unterarmes und der Hand. Psychische 
Affekte vermehren die Zuckungen. 

Die rohe Kraft hat nicht gelitten. Patellarreflexe normal. Urin 
enthalt Indikan in ziemlicher Menge. 
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Vom 29. Oktober bis zum 11. Dezember hatte sie 7 Krampf- 
anfalle. 

Therapie: Die Zuckungen liessen sich nicht durch eine Morphi- 
umeinspritzung herabsetzen; »vielmehr machte es den Eindruck, dass 
Pat. noch mehr ziickte». Durch Chloralhydrat Verbesserung. 

Nachtrag (Lundborg). 

Im Sommer 1900 hatte Verf. Gelegenheit, siczu untersuchen. 

Im Jahre 1892 war Pat. in die Anstalt Thabor in Kurland auf- 
genommen und ist dort bisher gepflegt worden. Ihr Zustand hat sich 
immer mehr verschlechtert, und die IntelHgenz hat abgenommen. Fast 
jede Nacht hat sie im Schlafe einen oder mehrere epileptiforme Krampf- 
anfalle, welche durch lautes Jammern eingeleitet werden. Am Tage 
keine oder unbedeutende Zuckungen. Keine Menstruation wahrend der 
letzten Jahre. 

Status prcesens (September 1900). 

Pat. ruht die ganzen Tage in halbliegender Stellung auf einer 
Chaise-longue. Sie muss wie ein hilfloses Kind aus- und angezogen 
und gewartet werden. 

Selbst kann sie sich sehr ivenig bewegen^ nur den Kopf dreheti 
und die Arme etwas hiegen. Die Finger und die Hdnde halt sie nicht 
set ten in steifen eigentumlichen Stellungen. Auf das Gesicht setze7i sich 
eine Menge Fliegen, ohne dass Pat. sie wegjagen ka?in, noch dies 
versucht. Bisweilen sieht man ein unbedeutendes Muskelspiel im Gesicht. 
Dies stellt sich fast konstant ein, sobald man sie auffordert, auf eine 
Frage zu antworten. 

Aus dem halboffenen Munde fliesst haufig Speichel. Der Gesichts- 
ausdruck giebt recht bedeutenden Stumpfsinn an. Die Augen und der 
Biick zeigen indes, dass sie manches, was man zu ihr sagt, zu verstehen 
scheint, obgleich sie selbst nicht sprechen kann. Fordert man sie dazu 
auf, so strengt sie sich deutlich an, kann aber meist nicht mehr her- 
vorbringen als einen unartikulierten Laut. Zuweilen soil sie »ja» oder 
»nein» sagen konnen. Pat. kann natUrlich nicht mehr lesen und auch 
nicht schreiben. Es ist eine entschiedene Muskelrigiditdt vorhanden 
und zwar besonders in den Beinen, welche sie stets gerade ausgestreckt 
halt, mit plantarflektierten Fiissen in Kontraktur stellung. Die Dorsal- 
fiektion der Fiisse ist fast unmoglich. Die Kniegelenke kann man nur 
mit Schwierigkeit ein wenig flektieren. Nirgends augenfallige Muskel- 
atrophie. 

Sehr schwache, einzelne oder kombinierte Muskelzuckungen im Kor- 
per beobachtet man ab und zu, ohne dass dieselben einen lokomotorischen 
Effekt verursachen. Bisweilen fallt es Pat. schwer zu schlucken. Sen- 
sibilitat intakt. Patellarreflexe normal. Uber den Lungenspitzen 
Dampfung und harte Rasselgerausche (Tuberculosis). Pat. sieht blass 
und schwach aus. 

Die elekirische Erregbarkeit zeigt im allgemeinen keine Ver- 
anderungen. Moglicherweise ist sie indes wahrend der Unruhepe- 
rioden etwas gesteigert. Verga & GoNZALES erwahnen in einem 
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Fall (ihrem i.), dass die Muskeln auf elektrische Reizung (Du-Bois- 
Reymond's Apparate) wie bei Perkussion mit geringerer Schnelligkeit 
reagieren. Es erscheint notvvendig, dass fortgesetzte genaue Unter- 
suchungen in unentwickelten iind vorgeschrittneren Fallen an guten 
wie schlechten Tagen gemacht vverden. 

Die Muskelkraft and das Mtiskelvolumen zeigen dem Anscheine 
nach keine eigentlichen Veriinderungen. Mit der Zeit nehmen sie 
doch im Zusammenhang mit dem sich einstellenden Marasmus ab. 
Die histologische Beschaffenheit der Muskulatur ist noch nicht 
hinreichend studiert. 

Von Ataxie ist nichts zu bemerken. 

Muskelparesen oder Muskelparalysen gehoren nicht zum Krank- 
heitsbilde. Zu bemerken ist, dass in einzelnen Fallen nach einer 
Unruheperiode, vvelche in einem Anfall kulminiert, ein Schwache- 
und Ermattungszustand vorkommt, vvahrend dessen nicht nur die 
unwillkiirlichen Muskelzuckungen aufhoren, sondern Pat audi die 
Fahigkeit jeder spontanen Bewegung vollstandig verliert. Burzio 
hat einen solchen Fall mitgeteilt, den ich als Fall 6 (Seite 88) 
ansfefuhrt habe. 

Ptosis ist in einigen Fallen vorgekommen. 

Die Sehnenreflexe, besonders die Patellarreflexe, sind im all- 
gemeinen gesteigert und zwar in um so hoherem Grade, je grosser 
die Muskelunruhe ist. Bei Priifung der Reflexe werden haufig 
myoklonische Zuckungen ausgelost. Nach einer unruhigen Periode, 
welche in einem oder mehreren Anfallen kulminiert, sind die Re- 
flexe in einzelnen Fallen geschwacht, in anderen normal. 

Die Haut- und Periostreflexe sind gleichfalls haufig gesteigert. 

Die Sensibilitdt ist in den allermeisten Fallen, vro eine genauere 
Untersuchung vorgenommen worden ist, normal. Ebenso wie die 
Sensibilitat bleibt auch die Funkiion der Sinnesorgane unbeein- 
trtichtigt. 

Symptome aus der somatischen Sphare. 

Das Herz und der Gefdssappaj-at haben keinen erheblichen 
Anteil an der Symptomatologie dieser Krankheit. Jedenfalls fehlen 

Ltindborg, H. 9 
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ani et vesicae nicht vollstandig beherrschen konnten, da Urin und 
Faees unfreiwillig abgehen, wenn sie einer heftigen Gemiitsbewe- 
gung ausgesezt werden, oder wenn die Muskelunruhe sehr ausge- 
sprochen ist. 

Hyperionie und Mnskelrigiditdt sind Symptome, welche man 
vielnials in einem recht friihen Stadium der Krankheit an der Seite 
der myoklonischen Erscheinungen antrifft. In jedem vorgeschritt- 
neren Fall diirfte man diese Symptome gewiss mehr oder weniger 
ausgesprochen antrefifen. In verschiedenen Fallen sogar ist die 
Muskelrigiditat ausserordentlich aufifallend. Mehrere solche Falle 
habe ich gesehen. Auch verschiedene andere Forscher haben eine 
Hypertonic oder Muskelrigiditat beobachtet. 

So z. B. schreibt Bresler von seinem zvveiten Fall: »Es macht 
ihm Miihe, die steifen Muskeln zum Erschlaffen zu bringen; urn 
sich zu setzen, muss er sich auf den Stuhl fallen lassen». 

Gewisse Muskeln sind mehr rigid als andere^). 

Den folgenden Fall, welcher Unverricht's erster Familie ange- 
hort und auch als typischer Fall von ihm selbst beschrieben worden 
St, habe ich im Jahre 1900 in einer Anstalt in Russland (Thabor 
bei Mitau) zu beobachten Gelegenheit gehabt. Das Krankheitsbild 
war wahrend der verflossenen Jahre in hohem Grade verandert 
worden, die myoklonischen Phanomene waren so gut wie ganz 
verschwunden, anstatt ihrer aber hatte sich eine hochgradige 
Muskelrigiditat eingestellt, welche nahezu die meisten willkiirlichen 
Bewegungen unmoglich machte. 

Fall 18. 

(Unverricht: Die Myoklonie. 1891. Fall i). 

(Lundborg: Klinische Studien und Erfahrungen betreffs der familiaren Myoklonie etc. 

Sv. Lakaresallskapets Nya Handl. Ser. Ill, Del 3. 190 1. 

Nachtrag. S. 127) 

Erna St., 17 Jahre alt. 

Anamnese, Pat. hat sich korperlich und geistig ganz normal 
entwickelt. Massig begabt. 

^) Bisweilen tritt bei iilteren Patienten, welclie zufolge ihrer Krankheit eine 
Reihe von Jahren an das Bett gebunden gewesen sind, eine gebeugte Korperstel- 
lung ein, welche sehr an die erinnert, welche Paralysis-agitans-Patienten einzu- 
nehmen pflegen. 
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In frllhester Kindheit hat sie Masern und Scharlach durchgemacht. 

Mit 9 Jahren begann sie das Bett zu nassen. Einige Zeit spater 
am Abend trat ein Anfall von klonischen Muskelkrampfen ein. Die 
darauf folgenden Anfalle Uberraschten die Pat. gewohnlich im Schlaf. 
Das Kind geriet plotzlich, ohne zu erwachen, in einen Zustand von 
intensivem Zittern, welches sich zu allgemeinem Klonus steigerte. Dabei 
jiasste Pat. wahrend oder nach dem Anfall das Bett. In einzelnen 
Anfallen waren die Zuckungen so stark, dass die Pat. dem Herausfallen 
aus dem Bette nahe war. Die Zuckungen klangen, wie sie gekommen 
waren, mit leisen Zitterbewegungen ab. -Wahrend eines leichten x\nfalles 
schlief Pat. ruhig weiter. Bei einem starken Anfall, zu dessen Beginn 
die Pat. aufschrie oder aufstOhnte, lag sie bewusstlos. Die Pupillen 
wait und starr. 

Spater, etwa ein Jahr nach Beginn der Erkrankung hatten die 
Anfalle insofern ihr Bild werandert, als zu den ursprllnglich mehr klo- 
nischen Zuckungen auf der H5he des Anfalles sich tonische Krampfe 
hinzugesellten. Von einem Uberstandenen Anfall hat sie meist keine 
Erinnerung. 

Nach zwei Jahren stellten sich am Tage im wachen Zustande 
eigentilmliche Zuckungen in den Gliedern ein, zuerst in den Extre- 
mitaten, spater auch am Rumpf und zuletzt im Gesicht. An einzelnen 
Tagen schwacher, an anderen starker, traten die Zuckungen bei alien 
Korperstellungen ein. Anfangs hOrten die Zuckungen im ruhigen Schlaf 
voUkommen auf, nur in der letzten Zeit sind einzelne Muskelstosse 
beobachtet. Die nachtlichen Anfalle sind mit dem Auftreten der Zuk- 
kungen mehr in den Hintergrund getreten. Nach diesen Anfallen zeigte 
sie ofters Depression. 

Status prcesens (Oktober 1889). 

Pat. sitzt den ganzen Tag liber, stark nach vorn gebeugt, in einem 
Lehnstuhl. Meist findet man sie heiter und leicht zum Lachen geneigt. 

Physisch und psychisch nur massig entwickelt. Pat. hat gute 
und schlechte Tage. Klonische, blitzartige Zuckungen treten in ziem- 
lich unregelmassigen Zeitintervallen auf. Sie afficieren verschiedene 
Muskeln in verschiedenen KOrperteilen. Die Augenmuskulatur ist voll- 
standig frei von Zuckungen. Die Zunge zeigt beim Hervorstrecken ab 
und zu eine Zuckung in toto. Die Sprache zeigt eine sinnfallige Storung. 
Die Atemmechanik wird plotzlich durch ruckweise Innervation des 
Zwerchfelles gestdrt. Durch StOsse in den Exspirationsmuskeln kommen 
unkoordinierte exspiratorische Laute zwischen die einzelnen \V5rter 
oder Silben. Die Artikulation wird auch durch Zuckungen der Zungen- 
und der Schlundmuskulatur gestOrt. Der Gang bereitet der Pat. im 
Beginn grosse Schwierigkeiten. Nur selten zucken zwei gleiche Muskeln 
der beiderseitigen Extremitaten gleichzeitig. Haufig zuckt eine Extre- 
mitat auch starker als die andere. Nicht selten fallt ein sehr lebhaftes 
Muskelspiel auf ohne deutliche lokomotorische Wirkung, namentlich im 
Gebiet der Extensoren des Unterarmes und der Hand. Psychische 
Affekte vermehren die Zuckungen. 

Die rohe Kraft hat nicht gelitten. Patellarreflexe normal. Urin 
enthalt Indikan in ziemlicher Menge. 
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ani et vesicae nicht vollstandig beherrschen konnten, da Urin und 
Faees unfreiwillig abgehen, wenn sie einer heftigen Gemiitsbewe- 
gung ausgesezt werden, oder wenn die Muskelunruhe sehr ausge- 
sprochen ist. 

Hyperionie und Mtiskelrigiditdt sind Symptome, welche man 
vielmals in einem recht friihen Stadium der Krankheit an der Seite 
der myoklonischen Erscheinungen antrifft. In jedem vorgeschritt- 
neren Fall diirfte man diese Symptome gewiss mehr oder weniger 
ausgesprochen antreffen. In verschiedenen Fallen sogar ist die 
Muskelrigiditat ausserordentlich aufifallend. Mehrere solche Falle 
habe ich gesehen. Auch verschiedene andere Forscher haben eine 
Hypertonie oder Muskelrigiditat beobachtet. 

So z. B. schreibt Bresler von seinem zvveiten Fall: »Es macht 
ihm Miihe, die steifen Muskeln zum Erschlafifen zu bringen; um 
sich zu setzen, muss er sich auf den Stuhl fallen lassen». 

Gewisse Muskeln sind mehr rigid als andere^). 

Den folgenden Fall, welcher Unverricht's erster Familie ange- 
hort und auch als typischer Fall von ihm selbst beschrieben worden 
st, habe ich im Jahre 1900 in einer Anstalt in Russland (Thabor 
bei Mitau) zu beobachten Gelegenheit gehabt. Das Krankheitsbild 
war wahrend der verflossenen Jahre in hohem Grade verandert 
worden, die myoklonischen Phanomene waren so gut wie ganz 
verschwunden, anstatt ihrer aber hatte sich eine hochgradige 
Muskelrigiditat eingestelh, welche nahezu die meisten willkiirlichen 
Bewegungen unmoglich machte. 

Fall 18. 

(Unverricht: Die Myoklonie. 1891. Fall i). 

(Lundborg: Klinische Studien und Erfahrungen betreflfs der familiaren Myoklonie etc. 

Sv. Lakaresallskapets Nya Hand!. Ser. Ill, Del 3. 1901. 

Nachtrag. S. 127) 

Erna St., 17 Jahre alt. 

Anamnese. Pat. hat sich korperlich und geistig ganz normal 
entwickelt. Massig begabt. 

^) Bisweilen tritt bei iilieren Patienten, welche zufolge ihrer Krankheit eine 
Reihe von Jahren an das Bett gebunden gewesen sind, eine gebeugte Korperstel- 
lung ein, welche sehr an die erinnert, welche Paralysis-agitans-Patienten einzu- 
nehmen pflegen. 
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In frUhester Kindheit hat sie Masern und Scharlach durchgemacht. 

Mit 9 Jahren begann sie das Bett zu nassen. Einige Zeit spater 
am Abend trat ein Anfall von klonischen Muskelkrampfen ein. Die 
darauf folgenden Anfalle Uberraschten die Pat. gewohnlich im Schlaf. 
Das Kind geriet plotzlich, ohne zu erwachen, in einen Zustand von 
intensivem Zittern, welches sich zu allgemeinem Klonus steigerte. Dabei 
n^sste Pat. wahrend oder nach dem Anfall das Bett. In einzelnen 
Anfallen waren die Zuckungen so stark, dass die Pat. dem Herausfallen 
aus dem Bette nahe war. Die Zuckungen klangen, wie sie gekommen 
waren, mit leisen Zitterbewegungen ab. -Wahrend eines leichten Anfalles 
schlief Pat. ruhig weiter. Bei einem starken Anfall, zu dessen Beginn 
die Pat. aufschrie oder aufstohnte, lag sie bewusstlos. Die Pupillen 
weit und start. 

Spater, etwa ein Jahr nach Beginn der Erkrankung hatten die 
Anfalle insofern ihr Bild werandert, als zu den ursprilnglich mehr klo- 
nischen Zuckungen auf der Hohe des Anfalles sich tonische Krampfe 
hinzugesellten. Von einem Uberstandenen Anfall hat sie meist keine 
Erinnerung. 

Nach zwei Jahren stellten sich am Tage im wachen Zustande 
eigentUmliche Zuckungen in den Gliedern ein, zuerst in den Extre- 
mitaten, spater auch am Rumpf und zuletzt im Gesicht. An einzelnen 
Tagen schwacher, an anderen starker, traten die Zuckungen bei alien 
Korperstellungen ein. Anfangs hOrten die Zuckungen im ruhigen Schlaf 
vollkommen auf, nur in der letzten Zeit sind einzelne Muskelstosse 
beobachtet. Die nachtlichen Anfalle sind mit dem Auftreten der Zuk- 
kungen mehr in den Hintergrund getreten. Nach diesen Anfallen zeigte 
sie ofters Depression. 

Status prcesens (Oktober 1889). 

Pat. sitzt den ganzen Tag Uber, stark nach vorn gebeugt, in einem 
Lehnstuhl. Meist findet man sie heiter und leicht zum Lachen geneigt. 

Physisch und psychisch nur massig entwickelt. Pat. hat gute 
und schlechte Tage. Klonische, blitzartige Zuckungen treten in ziem- 
lich unregelmassigen Zeitintervallen auf. Sie afficieren verschiedene 
Muskeln in verschiedenen Korperteilen. Die Augenmuskulatur ist voll- 
standig frei von Zuckungen. Die Zunge zeigt beim Hervorstrecken ab 
und zu eine Zuckung in toto. Die Sprache zeigt eine sinnfallige Storung. 
Die Atemmechanik wird plotzlich durch ruckweise Innervation des 
Zwerchfelles gestort. Durch Stosse in den Exspirationsmuskeln kommen 
unkoordinierte exspiratorische Laute zwischen die einzelnen Worter 
oder Silben. Die Artikulation wird auch durch Zuckungen der Zungen- 
und der Schlundmuskulatur gestOrt. Der Gang bereitet der Pat. im 
Beginn grosse Schwierigkeiten. Nur selten zucken zwei gleiche Muskeln 
der beiderseitigen Extremitaten gleichzeitig. Haufig zuckt eine Extre- 
mitat auch starker als die andere. Nicht selten fallt ein sehr lebhaftes 
Muskelspiel auf ohne deutliche lokomotorische Wirkung, namentlich im 
Gebiet der Extensoren des Unterarmes und der Hand. Psychische 
Affekte vermehren die Zuckungen. 

Die rohe Kraft hat nicht gelitten. Patellarreflexe normal. Urin 
enthalt Indikan in ziemlicher Menge. 
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ani et vesicae nicht vollstandig beherrschen konnten, da Urin und 
Faees unfreivvillig abgehen, wenn sie einer heftigen Gemiitsbewe- 
gung ausgesezt vverden, oder wenn die Muskelunruhe sehr ausge- 
sprochen ist. 

Hypertonie und Miiskelrigiditdt sind Symptome, welche man 
vielmals in einem recht friihen Stadium der Krankheit an der Seite 
der myoklonischen Erscheinungen antriflft. In jedem vorgeschritt- 
neren Fall diirfte man diese Symptome gewiss mehr oder weniger 
ausgesprochen antrefifen. In verschiedenen Fallen sogar ist die 
Muskelrigiditat ausserordentlich aufifallend. Mehrere solche Falle 
habe ich gesehen. Auch verschiedene andere Forscher haben eine 
Hypertonie oder Muskelrigiditat beobachtet. 

So z. B. schreibt Bresler von seinem zweiten Fall: »Es macht 
ihm Miihe, die steifen Muskeln zum Erschlafifen zu bringen; um 
sich zu setzen, muss er sich auf den Stuhl fallen lassen». 

Gevvisse Muskeln sind mehr rigid als andere^). 

Den folgenden Fall, welcher Unverricht's erster Familie ange- 
hort und auch als typischer Fall von ihm selbst beschrieben vvorden 
st, habe ich im Jahre 1900 in einer Anstalt in Russland (Thabor 
bei Mitau) zu beobachten Gelegenheit gehabt. Das Krankheitsbild 
war wahrend der verflossenen Jahre in hohem Grade verandert 
worden, die myoklonischen Phanomene waren so gut wie ganz 
verschwunden, anstatt ihrer aber hatte sich eine hochgradige 
Muskelrigiditat eingestellt, welche nahezu die meisten willkiirlichen 
Bewegungen unmoglich machte. 

Fall 18. 

(Unverricht: Die Myoklonie. 1891. Fall i). 

(Lundborg: Klinische Studien und Erfahrungen betreflfs der familiaren Myoklonie etc. 

Sv. LakaresSllskapets Nya Hand!. Ser. Ill, Del 3. 1901. 

Nachtrag. S. 127) 

Erna St., 17 Jahre alt. 

Anamnese, Pat. hat sich korperlich und geistig ganz normal 
entwickelt. Massig begabt. 

^) Bisweilen tritl bei alteren Patienten, welche zufolge ihrer Krankheit eine 
Reihe von Jahren an das Bett gebunden gewesen sind, eine gebeugte Korperstel- 
lung ein, welche sehr an die erinnert, welche Paralysis-agitans-Patienten einzu- 
nehmen pflegen. 
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In frUhester Kindheit hat sie Masern und Scharlach durchgemacht. 

Mit 9 Jahren begann sie das Bett zu nassen. Einige Zeit spater 
am Abend trat ein Anfall von klonischen Muskelkrampfen ein. Die 
darauf folgenden Anfalle Uberraschten die Pat. gewohnlich im Schlaf. 
Das Kind geriet pl5tzlich, ohne zu erwachen, in einen Zustand von 
intensivem Zittern, welches sich zu allgemeinem Klonus steigerte. Dabei 
nasste Pat. wahrend oder nach dem Anfall das Bett. In einzelnen 
Anfallen waren die Zuckungen so stark, dass die Pat. dem Herausfallen 
aus dem Bette nahe war. Die Zuckungen klangen, wie sie gekommen 
waren, mit leisen Zitterbewegungen ab. -Wahrend eines leichten Anfalles 
schlief Pat. ruhig weiter. Bei einem starken Anfall, zu dessen Beginn 
die Pat. aufschrie oder aufstohnte, lag sie bewusstlos. Die Pupillen 
weit und starr. 

Spater, etwa ein Jahr nach Beginn der Erkrankung hatten die 
Anfalle insofern ihr Bild werandert, als zu den ursprUnglich mehr klo- 
nischen Zuckungen auf der Hohe des Anfalles sich tonische Krampfe 
hinzugesellten. Von einem Uberstandenen Anfall hat sie meist keine 
Erinnerung. 

Nach zwei Jahren stellten sich am Tage im wachen Zustande 
eigentUmliche Zuckungen in den Gliedern ein, zuerst in den Extre- 
mitaten, spater auch am Rumpf und zuletzt im Gesicht. An einzelnen 
Tagen schwacher, an anderen starker, traten die Zuckungen bei alien 
Korperstellungen ein. Anfangs hOrten die Zuckungen im ruhigen Schlaf 
voUkommen auf, nur in der letzten Zeit sind einzelne Muskelstosse 
beobachtet. Die nachtlichen Anfalle sind mit dem Auftreten der Zuk- 
kungen mehr in den Hintergrund getreten. Nach diesen Anfallen zeigte 
sie ofters Depression. 

Status prcesens (Oktober 1889). 

Pat. sitzt den ganzen Tag Uber, stark nach vorn gebeugt, in einem 
Lehnstuhl. Meist findet man sie heiter und leicht zum Lachen geneigt. 

Physisch und psychisch nur massig entwickelt. Pat. hat gute 
und schlechte Tage. Klonische, blitzartige Zuckungen treten in ziem- 
lich unregelmassigen Zeitintervallen auf. Sie afficieren verschiedene 
Muskeln in verschiedenen Korperteilen. Die Augenmuskulatur ist voll- 
standig frei von Zuckungen. Die Zunge zeigt beim Hervorstrecken ab 
und zu eine Zuckung in toto. Die Sprache zeigt eine sinnfallige Storung. 
Die Atemmechanik wird plotzlich durch ruckweise Innervation des 
Zwerchfelles gestort. Durch StOsse in den Exspirationsmuskeln kommen 
unkoordinierte exspiratorische Laute zwischen die einzelnen Worter 
oder Silben. Die Artikulation wird auch durch Zuckungen der Zungen- 
und der Schlundmuskulatur gestort. Der Gang bereitet der Pat. im 
Beginn grosse Schwierigkeiten. Nur selten zucken zwei gleiche Muskeln 
der beiderseitigen Extremitaten gleichzeitig. Haufig zuckt eine Extre- 
mitat auch starker als die andere. Nicht selten fallt ein sehr lebhaftes 
Muskelspiel auf ohne deutliche lokomotorische Wirkung, namentlich ini 
Gebiet der Extensoren des Unterarmes und der Hand. Psychische 
Affekte vermehren die Zuckungen. 

Die rohe Kraft hat nicht gelitten. Patellarreflexe normal. Urin 
enthalt Indikan in ziemlicher Menge. 
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Nach kurzer Zeit erwachte er, fiel aber bald wieder in gevvohnlichen 
Schlaf. Bei leichteren Anfallen war er die ganze Zeit hindiirch bei 
Bewiisstsein. Jeder Anfall dauerte nur ganz kurze Zeit, eine oder ei- 
nige Minuten. Des Tags merkte man ihm um diese Zeit nicht viel 
an. Mit der Entwicklung der Krankheit nahni die Zahl der Anfalle 
zu, so dass er sie Nacht fUr Nacht haben konnte, sogar mehrere die- 
selbe Nacht und zuweilen auch am Tage. In ,den Zwischenzeiten 
zeigten sich einzelne oder kombinierte Muskelstdsse, erst in den Armen 
und Beinen, spater auch im Gesicht, in der Zunge und im Rumpfe. 
Zeitig wurde eine Periodicitat beobachtet, so dass Pat. an gewissen 
Tagen sehr ruhig war, an anderen wieder unruhig, bis ein oder meh- 
rere Anfalle ausgelOst wurden, wonach wieder Ruhe eintrat. 

Pat. besuchte die Schule bis zum 15. Jahr, nachher kam der 
Konfirmationsunterricht; er wurde zu gewOhnlicher Zeit konfirmiert. 

Dann half er der Mutter bei diesem und jenem, haute Holz u. 
s. w. Doch je mehr die Krankheit vorwarts schritt, desto unfahiger 
wurde er zur Arbeit. In den letzten 10 Jahren hat er nichts thun kon- 
nen, sondern anstatt dessen selbst viel Aufsicht bedurft. Er wurde 
sehr heftig. Eine Kleinigkeit konnte ihn so aufreizen, dass er gewalt- 
thatig wurde; nicht einmal seine eigene Mutter blieb verschont. Die 
Intelligenz, besonders das Gedachtnis nahm bald ab; Pat. wurde von 
Jahr zu Jahr immer stumpfer. In den letzten 10—12 Jahren ist er 
fast bestandig im Hause gewesen und hat meistens zu Bett gelegen, 
stumpf und schlafrig, obgleich mit grossem Appetit. Den Harn hat 
er an unruhigen Tagen nicht halten konnen. Auch die Faeces sind 
nicht selten ins Bett gegangen. Pat. hat Onanie getrieben. Allmah- 
lich ist er ziemlich steif im ganzen KOrper geworden. Spirituosen hat 
Pat. gern getrunken. Die Mutter hat ihm oft Branntwein gegeben, 
wenn er sehr unruhig gewesen ist, was ihn immer ausserordentlich 
beruhigt hat. Im Februar 1899 wurde er ins Armenhaus gebracht. 

Tagesbericht, den 21, Aug, iSgg, 

Pat. ist von normalem KOrperbau. Die Muskulatur kaum ordi- 
nar. Die Hautfarbe blass, im Gesichte mit einem Schimmer ins Blaii- 
liche. Die Lippen etwas cyanotisch. Er streckt sie oft vor wie eine 
Art RUssel. Die Unterlippe gross und schwellend. Das Haar halbkurz, 
dunkelbraun. Die Stirn ziemlich niedrig, oft gerunzelt, der Hinterkopf 
recht hervorstehend. Die Augenbrauen gross und buschig. Die Nase 
abgestumpft und dick. Pat. hat einen dunkeln, fast schwarzen Vollbart. 
Die Ohrenlobuli angewachsen. 

Pat. sieht stumpf aus, doch nicht so sehr, wie er es in der Wirk- 
lichkeit ist. Der Blick einigermassen lebhaft, zeigt aber keine grosse 
InteUigenz. Pat. ist in hohem Grade dement. Er hat indes noch ei- 
nen gewissen VVortvorrat. Er spricht oft laut und langsam, mit 
singender Betonung, im Predigerton. Dies ist auch der Fall beim 
Lesen. Er hat ein neues Testament, das er oft geoffnet vor sich lie- 
gen hat. Darin liest er das eine oder andere Wort richtig, schiebt 
dann einige »hm, hm» hinein, phantasiert sich darauf ein neues Wort 
zurecht, welches mehr oder weniger Ahnlichkeit mit dem Worte im 



137 

Buche hat, und dann wieder ein »hm, hm», und auf diese Weise geht 
es eine lange Weile. Langere Worter lasst er aus oder verunstaltet 
sie, kleinere WOrter spricht er richtig aus. Ein Verstandnis fUr das 
Gelesene hat er sicherlich nicht. Man kann Pat. ziim Beantworten 
einiger Fragen bringen. Die Antwort, welche otters in diesem lang- 
samen und lauten Predigertone abgegeben wird, ist selten einsilbig. 
Zuerst kommt ein: »ja at)er», und dann fahrt er fort in der angege- 
benen Richtung zu phantasieren, indem er z. B. ein: »und alles». 
welches dann und wann 2 bis 3 mal wiederholt wird, dazwischen 
schiebt. Zuweilen fangt er selbst an, von etwas zu sprechen, was ihm 
von frUher her einfallt. So sagt er z. B. : »Er war so gesund und 
alles, und alles, und reich, und alles, und alles, und hatte so viele 
Kuhe und alles, und alles etc. Unterbricht man ihn und fragt, wie 
er heisst, antwortet er: Lars T— n in Ousby, er ist so reich und alles 
und alles, und dann kommt ungefahr dieselbe Reihe Worter. 

Er kann nicht das geringste Uber sich selbst berichten. Er soil 
schon nach einem halbjahrigen Aufenthalte im Armenhause die War- 
terin fUr die Mutter gehallen haben. Bis jetzt erkennt er doch die- 
selbe noch, wenn sie ihn besucht. Er ist sehr gefrassig. Er isst alles^ 
was man ihm giebt, und ist sehr entzUckt in Kaffee. Harn und Fae- 
ces gehen ins Bett. Zuweilen giebt er seine BedUrfnisse kund. Man 
kann ihn leicht zum Lachen bringen, und dann strahlt das ganze Ge- 
sicht gewissermassen auf, der Blick wird lebhafter, Pat. blinzelt mit 
den Augen, wobei man ein ziemlich lebhaftes Muskelspiel urn diesel- 
ben bemerkt. Im Ubrigen kann Pat. sich sehr ruhig verhalten. Nur 
mitunter merkt man hier und da eine einzelne hastige Zuckung. 
Pat. kann alle Bewegungen recht gut ausfUhren, kann selbst essen und 
spricht ziemlich fliessend. 

Alles, was er thut, geht mit einer gewissen Langsamkeit. Patel- 
larreflexe lebhaft. Die mechanische Reizbarkeit an Armen und Beinen 
ist vermehrt und zwar so, dass dies je deutlicher hervortritt, je mehr 
peripher man prllft; aufwarts an den Armen und Beinen wird sie bald 
immer geringer, und zuletzt kann sie gar nicht mehr gesplirt wer- 
den. Der Korper des Patienten zeigt eine gewisse Rigiditat. Ver- 
sucht man seine Korperstellung zu andern, so zeigt sich ein recht be- 
deutender Widerstand. Er ist in gcwissem Grade kataleptisch, beson- 
ders wenn man ihn eine Weile far sich selbst sitzen und schlafrig 
werden lasst. Hebt man dann den Arm ein Stuck von der Decke, 
so verbleibt derselbe oft eine W^eile in derselben Stellung, ehe er ihn 
wieder niederlegt. So geht es auch mit spontanen Bewegungen. Man 
kann ihn im Bette sitzen sehen, denn Ellbogen etwas von der Seite 
abgehoben und die eine Hand unter dem Kinn, die Augen halb ge- 
schlossen, halb schlafend, oder man kann sehen, wie er beide Ober- 
arme in geringem Grade abduciert, die Unterarme und die Hande 
vorgebogen in der Luft ohne StUtze halt. Ahnliche unbequeme Stel- 
lungen kann er ziemlich lange beibehalten. Der Patient ist meistens 
sehr somnolent. Dann und wann schlaft er ein. Unterhalt man sich 
mit ihm, bleibt er etwas wacher. 

Der Puis ist regelmassig. Frequenz 86 in der Minute. 
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Der Harn ist klar, gelb, von saurer Reaktion, frei von Alb. und 
Zucker. Sp. Gewicht 1,015. 

Pat. las heute nachraittag aiis dem Gesangbuche das ganze »Va- 
ter unser» einem andern, neben ihm liegenden Patienten laiit vor und 
das recht gut. Dies hat er frtlher nicht gethan, so dass die Warterin, 
die ihn fUr sehr stumpf halt, ilber diese Leistung, die sie ihm nicht 
zugetraut hatte, sehr erstaunt wurde. 

Den 22. Aug, i8gg, 

Pat. ist weniger ruhig. Pulsfrequenz — 84. An der Haut deut- 
liche Dermatographie; man kann namlich mit einem stumpfen Gegen- 
stand Figuren zeichnen und ganze Worter hinschreiben, welche binnen 
kurzem wunderbar deutlich in Rot hervortreten. Das Phanoraen halt 
ziemlich lange an, erst allmahlich erblasst die Schrift. 

Pat. wird oft von einem Krampfparoxysmus heimgesucht. Durch 
die verschiedenen Teile des Korpers gehen einige heftige, dicht auf- 
einander folgende Muskelstosse, welche die meisten Muskeln afficieren. 
Die afficierten Muskeln geraten ganz plotzlich in Tonus, auf den 
sofort eine Erschlaffung folgt; bevor diese aber hat eintreten konnen, 
konimt ein neuer Stoss, der dieselben Muskeln wieder in vollstandigen 
Tonus versetzt, worauf sich dasselbe einige Male ganz schnell wie- 
derholt, bis Ruhe eintritt. Der Krampf bringt keinen hochgradi- 
geren lokomotorischen Effekt zu stande. Das Bild gestaltet sich fol- 
genderraassen. Der Oberkorper und der Kopf fliegen plotzlich ein 
wenig vom Lager auf und werden etwas vor- und rQckwSrts ge- 
worfen; die Streckmuskeln des RQckens und des Halses haben ein 
gewisses Ubergewicht Uber die Beugemuskeln. An den Armen fin- 
det das Gegenteil statt, dort sind es die Flexoren, welche das tJber- 
gewicht haben, die Oberarme werden abduciert und ganz unbedeutend 
aufwarts (vorwarts) geworfen, die Unterarme etwas flektiert, die Hande 
ebenfalls, und die Finger nehmen oft ganz deutlich Schreibfederstel- 
lung ein. Die Beine strecken sich. Die Muskeln des Gesichtes und 
des Rurapfes sind audi in tonisch-klonischer Thatigkeit, wodurch unter 
anderem Unregelraassigkeiten in der Respiration entstehen. Ein solcher 
Anfall dauert nur einige wenige Sekunden. Pat. sagt, dass er ihm 
Schmerz verursacht, in den verschiedenen Teilen des Korpers. Es 
scheint, als ob das Bewusstsein sich trUbte wahrend der Sekunden, 
die »der Anfall » (petit mal) dauert. Gleichzeitig sieht man eine 
lebhaft flimmernde Bewegung in den Augenlidern und »deviation 
conjugee». 

Ausser diesen Paroxysmen beobachtet man zeitweilig hier und 
da Zuckungen in einzelnen Muskeln oder Muskelgruppen. 

Muskelzuckungen und Krampfparoxysmen konnen mit I.eich- 
tigkeit ausgelOst werden, wenn man an verschiedenen Stellen des Kor- 
pers perkutiert. Am empfindlichsten gegen mechanische Reizung sind 
die Finger und Zehen, die Nase und Glabella. 

Das Facialis-Phanomen kommt nicht vor; Krampfzuckungen kon- 
nen auch nicht durch ein Zusammendrllcken der grossen Gefasse aus- 
gel5st werden. 

Bei spontanen Bewegungen vermehrt sich die Muskelunruhe. 
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Die Rede ist langsara, stossend und sehr uneben. Die Rigiditat des 
Korpers ist etwas grosser als gestern. 

Die Gl. thyreoidea des Patienten Jasst sich nicht mit Sicherheit 
palpieren. 

Den 24, Aug, 

Pat. hat heute morgen gegen 7 Uhr einen leichten epilepti- 
formen Anfall gehabt. Um 10 Uhr vormittags ist er fortfahrend 
weniger ruhig, und das Sensorium ist mehr als gewOhnlich getrUbt. 
Man kann Pat. nicht dazu bringen, mehr als einzelne Wftrter zu 
sagen. Er sitzt halbschlafend im Bett. Wenn Pat. zu sprechen ver- 
sucht, geraten Zunge und Lippen in lebhafte Bewegung, und er kann 
nichts anderes hervorbringen als ganz kurze W5rter oder unartikulierte 
Laute, oft hort man bei jeder Exspiration einen kurzen murmelnden 
Laut. Pat. fasst nicht viel von dem, was man sagt. 

Der Puis ist klein; die Frequenz 84 in der Minute. 

Am Nachmittage. Pat. ist weniger ruhig, aber etwas klarer in 
seiner Auffassung als am Vormittage. Er bekommt ein Glas Brannt- 
wein, das er mit Begierde trinkt. Er wird sofort etwas lebhafter. ob- 
gleich es nicht lange dauert, bis er ruhiger und schlaffer wird, wobei 
die Rigiditat und die Katalepsie zunehmen. Die mechanische Reizbar- 
keit scheint einigermassen abgenommen zu haben. Die Muskelunruhe 
lasst bedeutend nach. Anstatt der Zuckungen mit grosserem lokomo- 
torischen Effekt beobachtet man meistens Tremor und fibrillare Mus- 
kelzuckungen. Pat. fallt bald in einen leichten Schlaf, wahrend dessen 
er sich recht ruhig zeigt. Er kann eine lange Weile liegen, den ei- 
nen Ellbogen hoch gehoben und die Hand gegen die Backe ge- 
legt. Hebt man seinen andern Arm auf, verbleibt derselbe eine 
Weile in derselben unbequemen Stellung. Ruft man Pat. beim Na- 
men, so antwortet er langsam »ja», indem er gleichzeitig die Au- 
gen halb offnet; gleich darauf aber ist er wie zuvor. Heute hatte 
ein in demselben Zimmer liegender Patient Besuch von einer Ver- 
wandten, die in demselben Hause wie Pat. wohnte, ehe dieser ins 
Armenhaus kam. Sie ging hin und begrUsste ihn. Als ich dann nach 
einer Weile kam, erzahlte er mir in seiner abgerissenen Weise, dass 
seine Schwester (in deren Heim er frUher gewohnt) ihn besucht habe. 
Es war unmOglich, ihn zu Uberzeugen, dass es nicht die Schwester ge- 
wesen sei. Das betreffende Madchen soil nicht die geringste Ahnlich- 
keit mit seiner Schwester haben. 

Den 25. Aug, Am Vormittage. 

Pat. ist unruhiger. Pulsfrequenz = 96. Auf meine Frage, ob er 
heute etwas gelesen habe, sagt er mit seiner gewOhnlichen abrupten 
Aussprache: »Ja, ich muss ein wenig an Gott denken, und alles — 
und alles — so wird es ja viel besser». 

Pat. ist heute ungewShnlich munter, gespr^chig und gutmUtig. 
Ich fragte die Warterin, ob er sich mitunter bosartig zeige. Dies 
schien er begriffen zu haben, denn er sagte von selbst: »Ich bin nicht 
b5se». Bei einer andern Gelegenheit sprach ich mit ihr von einer 
Person, die nach Amerika gereist war. Er horchte und fragte: »Wer 
ist nach Amerika gereist ?» 
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Wenn man Pat, der oft mit geschlossenen Augen sitzt und 
schlafrig aussieht, fragt, ob er schlafe, so scheint er imraer etwas ar- 
gerlich zu werden und antwortet: »Ich schlafe nicht». Bei einer Ge- 
legenheit kam ein altere Frau aiis der Stadt urn einen in seiner Nahe 
liegenden Patienten zu besuchen. Sie kam auch zu Karl bin und be- 
grUsste ihn. Er sah etwas argerlich aus und sagte mit seiner schwer- 
verstandlichen Aussprache zur Warterin:» Mutter, warum lasst ihr alte 
Weiber hereinkommen?» Es dauerte doch nicht lange, ehe er es zu 
bereuen schien, und er gab der Alten die Hand, indem er lachelnd 
sagte: »Es war nicht so schlimm». Zuweilen kann sein Gesicht einen 
recht frohen Ausdruck annehmen, grosse Veranderungen aber zeigt es 
nicht (nur die durch die unfreiwilligen Bewegungen hervorgerufenen). 

Am Nachmittage. Pat. pHantasiert und spricht ohne Zusammen- 
hang; er betet, indem er Jesus anruft. 

Deti 26. Aug, Pat. ist recht unruhig. Pulsfrequenz = 80 ; 
Resp. 14. 

Er bittet um ein Butterbrot, das auf einem daneben stehenden 
Stuhle liegt. Als er es bekommen und zu essen begonnen hat, zeigt 
sich ein sehr lebhaftes Muskelspiel am Halse und im Gesicht. Es 
zittert und zuckt tlberall, besonders wenn Pat. davon abbeissen will. 
Es zuckt unaufhOrlich in den Armen. Er lasst das Butterbrot oft los, 
und dies wird hin und her geworfen. Pat. geifert und beschmutzt sich 
sehr. Einmal versuchte ich den Rest wegzunehmen, aber da sieht er 
dem StQcke nach und sagt: »VVerfen Sie es nicht weg». 

Umfasst man das eine Schmalbein des Patienten, so ftihlt man, 
wie die Muskeln sich sowohl an der Vorder-, wie an der Ruckseite 
spannen, jedesmal wenn ein allgemeiner Muskelstoss den Kdrper durch- 
fahrt. Perkutiert man ziemlich gelinde, z. B: an der Hand oder am 
Fuss oder anderswo am KOrper, so lost sich sofort eine ahnliche Mus- 
kelzuckung aus. Die mechanische Reizbarkeit ist grosser als gestern, 
wo Pat. ruhiger war. Perkutiert man sehr vorsichtig, so entsteht nur 
ein lokaler Muskelreiz, wobei der darunterliegende Muskel sich kontra- 
hiert. Perkutiert man die Zehenspitzen leicht, so entsteht eine schwache 
Zuckung in der Peronealmuskulatur. Bei leichter Perkussion der in- 
neren Seite des Fusses wird der Fuss ein wenig adduciert und proniert. 

Den J. Jan. igoo, 

Ich hatte heute Gelegenheit, Pat. wiederzusehen. Die Warterin 
benachrichtigte mich, dass er im Herbst regelmassig i — 2 epileptiforme 
Anfalle pro Woche gehabt habe. Im Ubrigen war er sich gleich, 
war aber augenblicklich sehr unruhig. Ein Anfall war augenscheinlich 
im Anzuge. Es zuckte fast bestandig sowohl im Gesichte, wie in den 
Armen und Beinen, auch im Rumpfe und Halse, ofters in den ent- 
sprechenden Muskeln auf beiden Seiten gleichzeitig. 

Pat. war sehr stumpf, man konnte nicht viele Worte aus ihm 
herausbringen. Auf die Frage, ob er Essen haben wolle, antwortete 
er ja; aber der Versuch, ihm dass Essen beizubringen, misslang, haupt- 
sachlich, weil Pat. nicht im stande war, ordentlich zu schlingen. Re- 
flexe sehr lebhaft. Respiration sehr ungleichmassig und zwar sowohl 
die In-, wie Exspiration. 
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Ich unternahm eine Blutuntersuchung. Der Hamoglobingehalt 
(nach Fleischl) = 85. Die Anzahl der roten BlutkOrperchen in cbmra 
= 4,070,000; recht zahlreiche Mikrocyten wurden beobachtet. 

Urn den Eintritt des erwarteten Anfalles zu beschleunigen, liess 
ich Pat. von zwei Personen aus dem Bette heben. Er zeigte sich 
ziemlich rigid und sehr hilflos. Die Zuckungen nahmen bei jeder 
Manipulation mit dem Patienten merkbar zu. Er wurde dann bald 
wieder ins Bett gelegt, wonach es nicht mehr lange dauerte, bis wirk- 
lich ein Anfall ausgelOst wurde. Die MuskelstOsse folgten dicht auf- 
einander. Der Patient schrie einige Male auf. Das Bewusstsein wurde 
getrUbt. Bald lag Pat. in vollstandiger Tetaniestellung : die Arrae in 
fast rechtem Winkel flektiert, die Hande in Schreibfederstellung, eben- 
falls flektiert, die Beine gerade ausgestreckt mit plantarflektierten FUssen. 
Die Muskeln der Extremitaten und grosstenteils auch die des Ubrigen 
KOrpers befanden sich ziemlich lange, fast eine halbe Minute, in 
vollstandigem Tonus. Die Respiration hatte fast ganz aufgehort, war 
keuchend. Pat. wurde merkbar blauer im Gesicht, meist an den 
Lippen, und Schaum stand ihm um den Mnnd. Nachdem der Krampf 
aufgehort und Pat. eine normalere KOrperstellung angenommen hatte, 
lag er einige Minuten ruhig in tiefem Schlaf, wonach er die Augen 
aufschlug und auf Anrede reagierte. Die Pulsfrequenz war gleich nach 
dem Anfalle 104 in der Minute. 

Den 10. Mai ipoo, Der Zustand ist im ganzen unverandert. 
Pat. hat ungefahr 6 Anfalle im Monat (nach den von der Warterin 
gemachten Notizen). 

Ich babe bereits (auf Seite 126) iiber einen Fall (Nr. 18) be- 
richtet, der vielleicht nicht ohne Grund zu den atypischen gezahlt 
warden konnte. Dieser Fall, welcher zu Unverricht's erster Fa- 
niilie gehorte, war anfanglich durchaus typisch. Als ich 10 Jahre 
spater Gelegenheit hatte, denselben zu studieren, hatte sich das 
Krankheitsbild ganz wesentlich verandert. Die niyoklonischen 
Phanomene waren fast vollstandig verschwunden und hatten einer 
sehr ausgesprochenen Muskelrigiditat Platz gemacht, welche die 
meisten Bewegungen unmoglich machte. Nachtliche epileptiforme 
Anfalle suchten doch fortfahrend die Patientin oft heim. Ausser- 
dem war eine ausgesprochene Demenz eingetreten. 

Der Zustand, in welchem sie sich zur Zeit meiner Untersuchung 
befand, liess mich an folgende Krankheiten denken : Epilepsie (zu- 
folge der nachtlichen Anfalle), Paralysis agitans sine agitatione (zu- 
folge der bedeutenden Muskelrigiditat) und Dementia praecox (zu- 
folge der friih eingetretenen Demenz, der Apathie und der Weise 
der Patientin, Arme, Hande und Finger stereotyp zu halten). Lei- 
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der hatte ich keine Gelegenheit, diesem Fall, der in dififerential- 
diagnostischer Hinsicht soviel Interresantes darbot, so grundlich 
klinisch zu studieren, wie ich gewunscht hatte. 

Ich will nun dazu iibergehen, iiber die atypischen Falle von 
MuRRi, LUGARO und HOM^N ZU berichten. 

Fall 21. 

(MuRRi: Del Paramioclono molteplice. Riv. crit. di Clinica med. 1900.) 

Serafino Crudi, 26 Jahr. Bauer. 

Anamnese. Der Vater Tr inker, desgleichen eine Vatersch wester. 
Grossmutter mQtterlicherseits dement. Die Mutter gesund. Eine Schwes- 
ter an Phthisis gestorben; zwei Geschwister, welche rhachitisch waren, 
sind in zartem Alter gestorben. Ein Bruder ist unmassiger Trinker. 

Pat. scheint keine Kinderkrankheiten gehabt zu haben. Im Al- 
ter von 12 Jahren wurde er einmal von einem Stier verfolgt und da- 
durch sehr erschreckt. Mit 14 Jahren begann die gegenwartige Krank- 
heit, welche man erwahntem Schreck (?) zuschrieb. Er hatte damals 
einen ersten Anfall, dem andere, alle 8 Tage periodisch wiederkom- 
mende folgten; dieselben kamen mitten in der Nacht oder frUh mor- 
gens. Am Tage vor dem Auftreten des Anfalles zeigte sich ein Symp- 
tomenkomplex, der in heftigen Bewegungen in den unteren Extremi- 
taten bestand, welche es ihm bisweilen unmSglich raachten, aufrecht 
zu stehen; darauf folgte Schluchzen. Er hatte auch eine gewisse Schwie- 
rigkeit zu sprechen. In der folgenden Nacht erwachte er plOtzlich, 
ein Raub heftiger, bohrende Schmerzen besonders in den Extremitaten. 
Heftige Zuckungen durchfuhren seinen K5rper, bis Pat. nach einer 
Weile mit zusammengezogenen Gliedern unbeweglich dalag; er fuhlte 
Angst und Schwere Uber der Brust^). Danach fiel er in tiefen Schlaf. 
Am Tage darauf fuhlte sich Pat. ermattet, hatte Kopfschmerz und eine 
gewisse Schwierigkeit zu sprechen. Am dritten Tage fuhlte er sich 
wieder gesund. Pat. erinnerte sich der Anfalle. In der Weise ging 
es 5 — 6 Jahre. Unter Brombehandlung wurden die nachtlichen Anfalle 
immer seltener, mit sogar einem Jahre Zwischenraum, und Uberdies 
weniger regelmassig. Drei Jahre lang nahm Pat. Brom. Als er damit 
authorte, traten die konvulsiven Bewegungen, welche den Anfallen 
vorangingen, immer haufiger auf (ohne dass ein Anfall darauf folgte), 
bis sie sich stets zeigten. Der Gang wurde immer mehr erschwert. 
Bisweilen wurde er von Schwindel belastigt, wenn er ging, wobei er 
auf den RUcken oder auf die linke Seite fiel. Auch beim Sprechen 
und Schlingen erwuchsen ihm Schwierigkeiten. Vor zwei Jahren wurde 
eine Craniektomie in der Regio frontalis dext. gemacht. Der Zustand 
verschlimmerte sich insofern, als zu den heftigen Muskelzuckungen, 
welche tags auftraten, nachtliche Disturbationen hinzukamen. Pat. 

^) Wahrscheinlich ein tetaniformer Anfall, entsprechend denjenigen, welche 
ich bei meinen Pat. (s. Fall i, Seite 45) beobachtet habe. 
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erwachte plOtzlich mit einem Ruck und glaubte, aus dem Bett zu fallen, 
das Bewusstsein scheint er nicht zu verlieren. Vor c. einem halben 
Jabre hatte er den letzten nachtlichen Anfall von dem ersten Typus. 
Pat. hat Alkohol nicht missbraucht und keine venerische Krankheit 
gehabt. Seine sexuelle Potenz normal. 

Status prcesens. (12. Nov. 1899). 

Nutrition sehr gut. Respirationsbewegungen zufolge der Muskel- 
st5sse bisweilen unregelmassig. 

Wenn Pat. in Ruhelage still liegt, bemerkt man dann und wann 
mehr oder weniger heftige Muskelzuckungen, welche in verschiedenen 
Korperteilen entweder einzeln oder kombiniert in verschiedener Weise 
auftreten. Wiihrend des Schlafes horen sie auf. Wenn Pat. die Augen 
schliesst, so erscheinen Zuckungen im Orbicularis palpebrarum, ausser- 
dem ein stetes Heben und Senken der Augenbrauen. Die Bewe- 
gungen der Augenmuskeln sind normal, desgleichen die der Kau- 
muskeln. 

Wenn Pat. aufgefordert wird, sich von liegender Stellung zu er- 
heben, so muss er oft 3 — 4 Versuche machen, bevor ihm dies zu- 
folge der eintretendcn Muskelunruhe gelingt. 

Es scheint, als ob jede einzelne Bewegung mit den Handen 
leichter und besser geht, als wenn sie eine Anzahl mal wiederholt 
wird, d. h. die isolierten oder ausgebreiteten Muskelzuckungen, welche 
bei einer spontanen Bewegung entstehen, werden immer weniger aus- 
gesprochen, wenn dieselbe Bewegung einige Male wiederholt wird. 
Wenn Pat. die Hand des Untersuchers zusammendrtlcken soil, so ge- 
schieht dies in verschiedenen Abs^tzen; dies zeigt sich auch graphisch, 
wenn er statt der Hand einen Gummiballon zusammendrUckt, der mit 
einem die Bewegung aufzeichnenden Schreibapparat in Verbindung steht. 

In den unteren Extremitaten sind keine Muskelzuckungen zu be- 
merken, und zwar weder bei passiver noch aktiver Bewegung. 

Der Gang, Pat. weigert sich bestimmt, das Bett zu verlassen, 
• wenn nicht zwei Personen ihn unter den Armen stUtzen. Dann geht 
er unbehindert, und sein Gang zeigt keine Abweichung von dem nor- 
malen, nur dass der Rumpf ab und zu mit solcher Heftigkeit zurllck- 
geworfen wird, dass auch die ihn stlUzende Person mitgerissen wird. 
Jedes Mal wenn Pat. zu gehen beginnt, treten diese Muskelzuckungen 
in den Ubrigen Teilen des Korpers mit gesteigerter Intensitat auf, neh- 
men aber bald ab, wenn er einige Schritte gegangen ist. Pat. zeigt 
nach einer solchen Promenade grosse Madigkeit. 

Die Sprache, Pat. spricht langsam und mit Anstrengung; viele 
Male sind die Worter skandiert, die Rede wird durch eine Schling- 
bewegung unterbrochen ; bisweilen werden gewisse Silben wiederholt; 
so z. B. spricht er das Wort Rimini auf eine der 3 folgenden Weisen: 
i) Rir-mi-ni, 2) Ri-ri-mini, 3) Rimi-mini. Jedes Mal, wenn er spre- 
chen muss, streicht er mit der Hand Uber den Mund und schluckt. 
Bisweilen kann er einen kUrzeren Satz im Zusammenhang sagen. 

Pat. kann in befriedigender Weise Uber seine Krankheit berich- 
ten. Er lacht und scherzt zuweilen. Die Intelligenz ist recht gut. 

Pat. kann. schreiben, muss aber, um Tintenflecke zu vermeiden. 
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die zufolge der Muskelzuckungen leicht entstehen, immer nur einen 
Buchstaben auf einmal, zuweilen sogar aiich dieser nur stQckweise 
schreiben. T3ie Muskeln und Nerven zeigen bei elektrischer Unter- 
suchung nichts Abnormes. 

Die Periostreflexe sind in den unteren Extremitaten schwach, in 
den oberen, am Radius und an der Ulna, dagegen lebhaft. Direkte 
Muskelreflexe normal. Es kommt bilateraler Fussklonus vor. Achilles- 
sehnenreflexe lebhaft. Patellarreflexe gesteigert, mehr auf der linken 
Seite, in schwachen Klonus tlbergehend. Reflexus mandibularis auf 
beiden Seiten lebhaft. Die Pupillen sind etwas weit; die rechte ist 
etwas grosser als die linke; sie reagieren lebhaft auf Licht. 

Sensibilitat intakt. 

Krankheitsverlauf. Als Pat. in die Klinik kam, niusste er im 
Rollstuhl gefahren werden. Nachts hatte er zu wiederholten Malen 
ein GefUhl, aus dem Bett zu fallen, welches ihm Furcht einflOsste. 
Die Zuckungen waren gewdhnlich morgens am starksten. 

Vereinzelte Male, besonders an dem Tage, wo er demonstriert 
werden sollte, hatte er sehr haufige und heftige Zuckungen, ahnlich 
denen. die man wahrend starker elektrischer Reizung bei Tieren sieht. 

Vom I. — 6. Dezember erhielt Pat. taglich 12 g. Bromnatrium. 
Bereits am ersten Tage erschien Pat. viel ruhiger. Die Muskelzuk- 
kungen wurden immer geringer. Vom 7. — 16. wurde die Bromdosis 
auf 20 g. taglich vermehrt. 

Pat. kleidet sich selbst an, steht auf Und geht ein wenig, was er 
seit 5 Jahren nicht hat thun konnen. Er kann jegliche spontane Be- 
wegung ausfuhren. Der Fussklonus besteht noch; die Patellarreflexe 
sind gesteigert. 

Den 13. und 14. erscheinen wieder verschiedene Zuckungen. Pat. 
kann den Ham nicht halten. Er hustet. 

Den 16. hat er Schmerzen im Abdomen, heftigen Kopfschmerz 
in der Stirngegend, die Zunge ist stark belegt. Verstopfung. Die 
Bromdosis wird ausgesetzt. Die intestinalen Storungen fahren mit 
geringen Fieber fort. Einzelne Zuckungen bei Willensbewegungen. 

Den 20. kcinnen die intestinalen StOrungen als aufgehort betrach- 
tet werden, nur ein unbedeutender Husten besteht noch. Das Dia- 
phragma zeigt leichte Zuckungen. 

Die myoklonischen Zuckungen kamen gradweise wieder. 
Den 3. Januar kann sein Zustand als ungefahr ebenso wie bei 
der Aufnahme bezeichnet werden. 

Den 5. erhielt Pat. 3 g. Bromammonium + 3 g. Bromstrontium. 
— Besserung. 

Den 20. erschienen einige Zuckungen. Pat. erhalt dann je 4 g. 
von beiden. 

Den 3. Februar kehrt er bedeutend verbessert heim. Nur als 
er die Treppen hinuntergehen und auf den Zug steigen sollte, brauchte 
er Hilfe, weil sich leichte Zuckungen im Rumpfe zeigten. 

Harn stets normal. 
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MuRRl's Fall ist in mehreren Beziehungen interessant. Es 
diirfte am wahrscheinlichsten sein, dass es sich um einen Fall von 
progressiver (nicht ganz typischer) Myoklonus-Epilepsie gehandelt 
hat. Die Entwickelung und der Verlauf wie die Symptomatologie 
scheinen bestimmt gegen die Diagnose: Hysterie in Verbindung 
mit Epilepsie zu sprechen. Die Brombehandlung hatte in diesem 
wie in so vielen anderen Fallen von Myoklonus-Epilepsie einen 
dampfenden Einfluss. Grosse Dosen von Bromnatrium (20 g. p. d.) 
konnten sogar fiir kurze Zeit vollstandige Ruhe bewirken. 

Es ist zu bemerken, dass niemand in der Familie des Kranken 
von derselben Krankheit heimgesucht ist und ferner, dass die un- 
teren Extremitaten von den Muskelzuckungen verschont blieben, 
was man bei typischen Fallen niemals findet. 

Ausserdem scheint die Krankheit sich in der ersten Zeit nicht 
so gezeigt zu haben, w^ie man sie in typischen Fallen zu finden 
pflegt. Dies macht, dass man genotigt wird, diesen Fall als einen 
atypischen zu rubricicren. 

Fall 22. 

(LuGARo: Sulla mioclonia. Riv. di Patol. nerv. e ment. 1896.) 

Eine 30-jahrige Frau, ohne bekannte erbliche Antecedenzien. 
Im 15. Jahr traten epileptische Anfalle und klonische Zuckungen 
auf. Der Beginn der Krankheit wurde von der Pat. und von ihren 
Eltern einem heftigen Schrecken zugeschrieben. Von einem Mann 
auf dem Felde bedroht und verfolgt, ist sie, ein Raub des heftigsten 
Scheckens, davongeflohen und endlich bewusstlos unter Konvulsionen 
zu Boden gefallen. Bald darauf stellten sich die klonischen Zuckun- 
gen in Verbindung mit allgemeinen Konvulsionen ein und sind dann 
im Laufe der Jahre immer haufiger geworden. In der letzteren Zeit 
wurde ihre Intelligenz ein wenig abgestumpft, und Pat. ist ins Spital 
Uberbracht worden ; sie antwortet langsam und eine gute Weile nach 
den Fragen, die Ubrigens kurz und einfach sein mUssen. Sie be- 
wahrt indes die Erinnerung an vergangene Ereignisse, der logische 
associative Mechanismus ist korrekt; keine Delirien. Die specifiken 
Sinne sind normal; die taktile Sensibilitat ist ein wenig llbertrieben. 
Die mechanische, galvanische und faradische Excitabilitat der Muskeln 
und der Nerven ist normal. Der Muskelapparat ist gut entwickelt; 
keine Atrophic; die willkUrlichen Bewegungen sind, wenn die klo- 
nischen Zuckungen sie nicht storen, gut koordiniert. Die Pu- 
pillen reagieren prompt auf Lichteinfall und Accomodation. Die 

Lundhnrg, H. 10 
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kutanen Reflexe sind sehr schwach, und von den tiefen Reflexen ist 
nur der patellare bemerkbar, und zwar so schwach, dass er bisweilen 
aufzuhoren scheint. Die klonischen Zuckungen sind besonders auf die 
Muskeln der Glieder beschrankt, sie befallen selten die des Halses und 
des Rumpfes; die Muskeln des Gesichtes sind ganz verschont, ebenso 
auch die der Augen, der Zunge, des Diaphragmas und des Larynx. Die 
Muskelgruppen, die gewohnlich synergisch reagieren, werden immer 
symmetrisch und synchron betroffen. Man bemerkt, der Frequenz 
nach: Adduktions- und Flexionsbewegungen des Vorarmes, wodurch 
die Hdnde zusammengestossen werden; Adduktions- und Elevations- 
bewegungen der Arme mit Exkursion der Vorarme, wodurch sich diese, 
nach vorn gestreckt, kreuzen; Elevationsbewegungen der Schultern; 
Adduktionsbewegungen der Schenkel, wodurch die Kniee an ein- 
ander stossen; Flexionsbewegungen der Schenkel, wodurch, wenn 
Pat. sitzt, die Fusse ihr vom Boden gehoben werden; alternative 
Extensions- und Flexionsbewegungen der Schenkel ilber dem Becken: 
Extensionsbewegungen aller Teile der unteren Glieder, wodurch 
Pat., falls sie aufrecht steht, einen Sprung zu thun gezwungen wird. 
Diese Bewegungen treten in Anfalle auf, die einige Sekunden bis 
einige Minuten dauern und durch langere oder kUrzere Intervalle, 
je nach dem Intensitatsgrade der myoklonischen Phanomene, vonein- 
ander geschieden sind ; wenn diese ihr Maximum erreicht haben, sind 
die Intervalle sehr kurz, nur einige Sekunden. Die Bewegungen sind 
rhythmisch, aber von wechselndem Rhythmus (40 bis 70 pro Minute). 
An den Tagen, wo die Krankheit am schwersten ist, enden die An- 
falle mit einer tetanischen Kontraktion der betroffenen Muskelgruppen ; 
Pat. erfahrt dann ein starkes GefQhl muskularer Ermattung. Diese 
Kontraktionen stellen sich meist isoliert ein. Die Intensitat der klo- 
nischen Zuckungen entspricht genau ihrer Frequenz und Extension. 
Im Schlafe sistieren sie, kommen aber vor dem Erwachen wieder, so 
dass Pat. oft des Morgens durch das heftige Wiederauftreten der klo- 
nischen Bewegungen zum Bewusstsein geweckt wird. 

Der Wille bringt bei Pat. keine inhibitorische Wirkung hervor. 
Wenn die Zuckungen wenig intensiv sind, kann die Extension der 
Bewegungen durch Widerstand meist gehemmt werden; Pat ist dann 
im stande, sich selbst anzukleiden und ohne Hilfe zu essen- Wenn 
aber die Zuckungen stark sind, ist es ganz unm5glich, sie einzu- 
schranken, der Widerstand bewirkt dann einen Anfall der heftigsten 
und intensivsten klonischen Zuckungen und endlich eine tetanische 
Kontraktion. 

LuGARO betont selbst auf deutliche Weise das, was fiir seinen 
Fall charakteristisch ist und vvorin das Atypische besteht. Ich 
flihre daher seinen Ausspruch wortlich an: 

»Will man den Namen: Paramyoklonus multiplex fur die 
vvenigen Falle beibehalten, welche dem ersten von F'riedreich 
beobachteten analog sind, so ist es klar, dass wir den eben be- 
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schriebenen Fall nicht als einen solchen charakterisieren konnen. 
Wir haben freilich klonische bilaterale Bewegungen, welche die 
Muskeln des Kopfes verchonen und im Schlafe verschwinden, wir 
haben erhaltene Reizbarkeit der Muskeln und Nerven und intakte 
Sensibilitat; — anderseits aber fehlt der moderierende Einfluss des 
Willens, die Bewegungen sind rhythmisch und ausgedehnt, die 
Reflexe sind eher abgeschwacht als gesteigert. 

Der Charakter der Zuckungen: gleichzeitiges Auftreten von 
Zuckungen in zusammenwirkenden Muskeln und der Rhythmus der 
Bewegungen sind Kennzeichen, welche unser Fall mit Henoch- 
Bergeron's Chorea electrica gemein hat; anderseits scheiden sie 
sich auf Grund der Ausbreitung und Lokalisation der Zuckungen, 
in unserm Fall fehlen sie im Gesicht, treten aber in den unteren 
Extremitaten auf. 

Von rhythmischer Chorea kann nicht die Rede sein, da diese 
eine Form von Hysteric ist; wir vermissen namlich den expres- 
siven Charakter der Bewegungen, welche in unserm Falle — ob- 
schon koordiniert — doch nicht wirkliche Handlungen konstituieren. 
Auch die Gruppe von Fallen, welche von Unverricht unter dem 
Namen: familiare Myoklonie zusammengestellt werden, zeigt mit 
unserm Fall gemeinsame Ziige und dififerentielle Charaktere. Ge- 
meinsam ist der Charakter der Bewegungen und die Koincidenz 
der Epilepsie, ungleich dagegen ist die Ausbreitung der Zuk- 
kungen, welche in Unverricht's Fall auch das Gesicht und die 
Zunge ergriffen und iibrigens nicht einmal fiir beide Seiten gleich- 
zeitig waren». 



Fall 23. 

(Homen: Om paramyoclonus multiplex. Finska Lakares^Uskapets Handl. 1887, 
auch: Un cas de paramyoclonus multiplex. Arch, de neurol. 1887.) 

Ein 45 Jahre alter Bauer, dessen Vater ein starker Trinker war, 
der sonst aber keine hereditare Belastung zeigte, erhielt in seinem 16. 
Lebensjahre in einer Nacht, als er durch einen beangstigenden Larm 
im Zimmer alis dem Schlafe erweckt worden war, einen Krampfanfall, 
bei welchem er wahrscheinlich das Bewusstsein verier. Am nachsten 
Tage traten klonische Zuckungen auf, zuerst in den Beinen, dann auch 
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in den Armen, im Gesicht und im Rumpf. Diese Muskelzuckungen 
haben seit diesem mit grdsseren oder geringeren Variationen in Fre- 
quenz und Intensitat fortbestanden, ohne jemals fUr langere Zeit zu 
verschwinden. Im allgemeinen sind sie doch im Laufe der Zeit 
starker und zahlreicher geworden. Durch Ruhe wurden sie im all- 
gemeinen gemildert, durch Bewegung, schwere Arbeit, Aufregung und 
ErmUdung verstarkt. Alkoholgenuss in massigem Grade beschwich- 
tigte die Zuckungen stets. Wenn er sich dagegen berauschte, so er- 
hielt er gewOhnlich einen epileptischen Anfall, und am nachsten Tage 
fuhlte er sich stets mllde und matt, und die Zuckungen kamen hau- 
figer. Mit 26 Jahren machte er einen Typhus durch, ohne dass dabei 
die Zuckungen verschwanden. 

Bei der Untersuchung fand man, dass die Intelligenz und das 
Gedachtnis vollkommen erhalten waren. Sensibilitat und Sinnesorgane 
normal. Die Augenmuskeln nicht afficiert. Die Sprache wurde haufig 
durch eine Art Singultus mit gewcihnlich nachfolgendem unartikulier- 
ten Inspirationsgerausch unterbrochen, das zuweilen auch auftrat, ohne 
dass er sprach. Bisweilen erscheinen, besonders wenn er spricht, ein- 
zelne pl5tzliche Zuckungen in den Muskeln des Gesichtes, speziell in 
denen des Mundes. An den Armen wurden am haufigsten von Zuckun- 
gen heimgesucht: der Supinator longus. Biceps, Deltoideiis, Triceps und 
die Extensoren der Hand. In den Beinen waren hauptsachlich der 
Quadriceps, Semitendinosus, Semimembranosus und Glutaeus, seltener 
die Adduktoren afficiert. Wenn Pat. allein gehen sollte, so traten 
haufig Zuckungen in gewissen Muskeln des RUckens und der Beine 
ein; an einer Hand gefuhrt, konnte er ohne Muhe gehen. Die Seh- 
nenreflexe waren eher abgeschwacht. 

Die Zuckungen waren symmetrisch, nicht isochron, rechts etwas 
starker, nicht rhythmisch, bisweilen vereinzelt, bisweilen in mehreren 
Muskeln auf einmal, in solchen, welche nicht von demselben Nerven 
innerviert sind, bis 100 in der Minute, mit unregelmassigen Inter- 
vallen. Sie hOrten wahrend des Schlafes auf. Kurz vor dem Ein- 
schlafen nahmen sie an Starke zu, Kitzeln der Fusssohle oder ein 
Schlag mit dem Perkussionshammer auf die Patellarsehne konnte sie 
jederzeit hervorrufen. Ebenso traten, wenn bei sitzender Stellung 
aktiv oder passiv das Bein des Patienten gestreckt wurde, klonische 
Zuckungen in recht vielen Muskeln und auch im Rumpfe auf. Sonst 
keine krankhaften Veranderungen. Elektricitat wurde eine Zeit lang 
ohne Resultat versucht. 

Dieser bereits 1887 mitgeteilte Fall ist leider nicht so voll- 
standig beschrieben, dass man mit Gewissheit entscheiden kann, 
ob der Betreffende wirklich an progressiver Myoklonus-Epilepsie 
gelitten hat. Ein Fall von Myoklonie in Verbindung mit Epilepsia 
scheint es indes gewesen zu sain. Doch sieht es aus, als ob die 
Myoklonie und Epilepsia nicht, wie gewohnlich, in demselban in- 
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timen Verhaltnis zu einander gestanden hatten; denn nichts in der 
Krankengeschichte deutet an, dass die epileptischen Anfalle als 
Abschluss einer Periode gekommen sind, wahrend welcher die 
Muskelzuckungen allmahlich zugenommen haben ; im Gegenteil wird 
gesagt, dass die Muskelzuckungen nach einem (durch Alkohol her- 
vorgerufenen) Anfall mehr ausgesprochen waren. 

Deshalb ist vielleicht die Annahme berechtigt, dass Homen's 
Patient zur Epilepsie disponiert gewesen sei. (Anfalle konnten 
deutlich durch Schreck und Alkoholmissbrauch ausgelost werden). 
Und auf dieser Basis hat sich dann eine progressive Myoklonia 
simplex entvvickelt. 



Diagnose und Differentialdiagnose. 

Die Diagnose auf einen entvvickelten Fall von progressiver 
Myoklonus-Epilepsie zu stellen, diirfte im allgemeinen eine sehr 
leichte Aufgabe sein, besonders wenn man die Anamnese kennt. 

Die wichtigsten diagnostischen Anhaltspunkte smd: /ami Hare 
Erkrankung, Auftreten ndchtlicher epileptischer—tetaniformer An- 
fdlle in der Kindheit^ nach einigen Jahren Hinzutreten vo7i blitz- 
artigen, unwillkiirlichen Muskelzucku7igen, die allmdhlich alle Mits- 
kehi ergreifen, welche unter dem Einfluss des Willens stehen (sogar 
die Augcnmuskeln) . Fortbestehen der Anfdlle und der Zuchmgen 
rubcneinander und Abhdngigkeit beider Symptome voneinander, 
insoferfi als die Patienten sog. gute und schlechie Tage haben, an 
welchen letzteren der epileptiforme (epileptische) Anfall meist als 
Abscliluss kommt. Die Muskelzuckungen befallen hdufig nicht sy- 
nerqisch zusammenwirkende Muskeln, sondern solche, die nicht allein 
in Thdtigkeit versetzt werden k'dnnen, nicht selten werden Teile von 
Muskeln ergriffen. Die Zuckungen kommen ohne Regelmdssigkeit. 
Willkurliche Bewegungen vermehren sie; wdhrend des Schlafes 
nehmen sie ab, oder verschwinden sie. Mit der Zeit stellt sich eine 
deutliche Muskelrigiditdt eifi. Patellarreflexe gesteigert. Fehlen 
von nutritiven Storungen der Muskebt, von Abnormitdten der Sen- 
sibilitdt. Starker Schweiss und Speichelfluss . Nach Jahren deutlich 
geschwdchte Ifitelligenz, ausserdem oft andere psychische Storungen : 
Somnolenz an unruhigen Tagen, reizbares GemUt, Verwirrungs- 
zustdnde verbunden rnit Agitation oder halluzinatorischeni Delirium 
im Zusammenhange mit de?i Anfdllen. Endlich Marasmus und Tod. 
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Hieraus geht deutlich hervor, dass diese Krankheit einen eigen- 
artigen Verlauf und verschiedene charakteristische Symptome zeigt, 
welche es ermoglichen, dieselbe ohne Schwierigkeit von anderen 
Krankheiten zu unterscheiden. 

Die Myoklonus-Epilepsie hat indes auch gewisse Beriihrungs- 
punkte mit verschiedenen anderen Krankheiten und zwar mit der 
chronischen progressiven Chorea (Huntington), Koschewnikow's Epi- 
lepsie, Hysteric oder Hysterie in Verbindung mit Epilepsie, Du- 
bini's Chorea electrica und Paralysis agitans. 

In einem besonderen Kapitel wollen wir die Frage betreffend 
die Beziehungen zwischen Myoklonie und Myotonic behandeln. 

Chronische progressive Chorea (Huntington's Chorea). 
Mehrere Forscher: MOBIUS, BOTTIGER und SCHULTZE haben 
gemeint, dass die progressive Myoklonus-Epilepsie richtigerweise 
als chronische progressive Chorea aufgefasst werden muss, eine 
Ansicht, welche von vielen Seiten grossen Widerspruch erfahren 
hat. In einem Referat iiber Unverricht's Arbeit (die Myoklo- 
nie) schreibt MoBius (137) namlich: »Immer handelt es sich um 
eine chronische, wie es scheint, unheilbare Krankheit, deren Haupt- 
erscheinung krankhafte Bewegungen sind, bei der weder Lahmun- 
gen noch Storungen der Empfindlichkeit bestehen, die aber zu- 
vveilen mit epileptischen An fallen verbunden ist und die wohl im- 
mer auf dem Boden angeborener Entartung erwachst. Die chro- 
nische Chorea verkniipft sich sehr haufig mit seelischen Storungen. 
Ob es auch bei der Myoklonie so ist, muss die weitere Beobach- 
tung zeigen». 

Unverricht wendet sich mit Kraft gegen diese MoBlUS'sche 
Ansicht. Er schreibt unter anderem (212, S. 63) : »MoBlUS betrachtet 
aber die Myoklonie, den weitverbreiteten Tic und die Maladie des Tics, 
sowie die primare Athetose als Nebenform der chronichen Chorea 
und erweitert damit diesen Krankheitsbegrifif so sehr, dass man 
wohl mehr von einer Krankheitsgruppe, als von einer einheitlichen 
Krankheit sprechen muss. Die Form der krankhaften Bewegungen 
erscheint ihm als Nebensache, und deshalb will er die Bezeichnung 
Myoklonie nur als Symptombezeichnung festgehalten wissen. Es 
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ist zweifellos, dass man es bei den angefiihrten Affektionen mit 
einer zusammengehorigen Krankheitsgruppe zu thun hat, aber ebenso 
sicher scheint es mir, dass trotz dieser Vervvandtschaft die einzel- 
nen Formen ihre klinische Sonderberechtigung haben, und dass 
es einer tiefer in das Gebiet der Atiologie oder der pathologischen 
Anatomie eindringenden Forschung moglich sein wird, die Son- 
derstellung der einzelnen, anscheinend so nahe verwandten Krank- 
heiten weiter zu begriinden. So lange wir eine Krankheit atiolo- 
gisch nicht klassificieren konnen, und so lange wir iiber ihre Lo- 
kalisation nicht ganz im klaren sind, bleibt nach bevvahrten wis- 
senschaftlichen Grundsatzen nichts anderes iibrig, als ihre klinische 
Erscheinungsform moglichst eingehend zu studieren und aus der 
Besonderheit und Eigenartigkeit ihrer Symptome ihre Sonderstellung 
zu begriinden. Da glaube ich nun, dass MOBIUS zu weit geht, 
wenn er »die Form der krampfhaften Bewegung als Nebensache» 
betrachtet. Ich sehe vielniehr in dem Uvistandc, dass bei der 
Myoklonie synergisch nicht zusmmnenwirkeiide, vein Willen isoliert 
nicht erreichbare Mitskeln in Zuckungen geraten, einen ivichtigen 
und principiellen Unterschied gege7iUber der Chorea ^), der uns mit 
grosser Wahrscheinlichkeit auch auf eine verschiedene Lokalisation 
der myoklonischen und choreatischen Zuckungen hinvveist. Wenn 
es sich bestatigen sollte, dass die Myoklonie immer vom Riicketv- 
mark, die Chorea immer vom Grosshirn ausgeht, dann, glaube ich, 
diirfte die Sonderstellung dieser beiden Afifektionen trotz sonstic^er 

Beriihrungspunkte, nicht weiter zu leugnen sein. Aber selbst 

wenn man mit MOBIUS weniger Gewicht auf die Form der Zuk- 
kungen, als auf die Entstehungsweise , den Verlauf tind die bcglei- 
tenden Erscheinungeii ^) legt, also gewissermassen das Krankheitsbild 
nicht nach einem hervorstehenden und bedeutsamen Zuge, son- 
dern nach seinem Gesamteindrucke ins Auge fasst, halte ich doch 
eine Zusammenstellung meiner Falle mit den von hereditarer Chorea 
nicht fiir gerechtfertigt, oder man muss dort wieder so viel Ziige 
von dem Krankheitsbilde preisgeben, dass von dem gesaniten 
Symptomenkomplex nur wenig iibrig bleibt ». 

^) Kursiviert von Unverricht. 
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Obgleich Unverricht in so meisterhafter Weise die charak- 
teristischsten Ziige der progressiven Myoklonus-Epilepsie hervor- 
gehoben und seine Krankengeschichten so sorgfaltig ausgearbeitet 
hat, waren doch noch nicht alle Zweifel beseitigt, ob es auch be- 
rechtigt sei, diese Krankheit als eine besondere klinische Form auf- 
zufassen. BOTTIGER hat sich auf MOBius' Seite gestellt und geht 
sogar noch weiter, indem er die beiden Krankheiten fur identisch 
erkldrt, Ebenso hat Fr. Schultze in Bonn gethan. 

Ich meinesteils kann die Ansicht dieser Forscher keinesweges 
billigen, sondern meine, dass diese Krankheiten gut voneinander 
geschieden werden konnen, trotzdem sie in gewissen Hinsichten 
manches miteinander gemein haben. 

Der Ubersicht wegen habe ich nachstehends eine klinische 
Parallele zwischen den beiden Krankheiten gezogen und versucht, 
sowohl Ahnlichkeiten wie Unahnlichkeiten kurz hervorzuheben. 






Klinische Parallele zwischen progressiver Myoklonus- 
Epilepsie und chronischer progressiver Chorea. 

Ahnlichkeiten. 

Beide Krankheiten entstehen meist auf degenerativer Basis 
und haben einen progressiven Verlauf mit ungiinstiger Prognose. 
Beide enden meistenteils mit Dementia. 

Das wichtigste Symptom bilden unfreiwillige Muskelzuckun- 
gen, welche allmahlich samtliche unter dem Einfluss des Willens 
stehende Muskeln ergreifen (ausgenommen die Augenmuskeln, welche 
nur selten oder spat afficiert werden). 



Unahnlichkeiten. 



Zu?' 



c 



aei- 



Progressive Myoklonus-Epilepsie, 

1. Direkte Hereditat sehr un- 
gewohnlich. 

2. Die Krankheit beginnt in 
der Kindheit akut, meist mit ei- 
nem epileptiformen (epileptischen) 



Chronische progressive Chorea. 

1. Direkte Hereditat gewohn- 
lich. 

2. Die Krankheit befallt im 
allgemeinen Personen in reifem 
Alter (zwischen 30 u. 40 Jahren) 
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nachtlichen Anfall. Wahrend der 
ersten Jahre wiederholen sich 
ahnliche Anfalle niit kiirzeren 
Zwischenzeiten. Erst spater er- 
scheinen Muskelzuckungen, wel- 
che gleichzeitig mit den Anfallen 
vorkommen. Muskelzuckungen 
und Anfalle stehen in deutlicher 
Wechselwirkung zu einander, in- 
dem die Anfalle sich einstel- 
len, wenn die Muskelunruhe am 
grossten ist. 

3. Periodicitat, abhangig von 
einer verschieden ausgesproche- 
nen Reflexreizbarkeit. 

4. Senso-klonische Reaktion 
kommt vor. 

5. Die Muskelzuckungen sind 
royoklonisch (blitzschnell, nichtsy- 
nergisch zusammenwirkende Mus- 
keln Oder einzelne Muskeln affi- 
cierend, welche wie z. B. der Supi- 
nator longus nicht spontan in Tha- 
tigkeit versetzt werden konnen; 
ausserdem Teile von Muskeln). 

6. Bei indentierten Bewegungen 
nehmen die Muskelzuckungen zu. 



7. Der Kranke hort zufolge 
hochgradiger Muskelunruhe bald 
genug auf zu gehen. 



und entwickelt sich von Anfang 
an chronisch. In vereinzelten 
Fallen kommt diese Krankheit 
mit Epilepsie kombiniert vor; 
die beiden Krankheiten scheinen 
doch unabhangig voneinander zu 
bestehen. 



3. Keine regelmassige Periodi- 
citat. 

4. Keine senso-klonische Re- 
aktion. 

5. Die Muskelzuckungen sind 
choreatisch (mehr langsam, meist 
Muskelgruppen afficierend, wel- 
che spontan in Thatigkeit ver- 
setzt werden konnen). 



6. Bei indentierten Bewegungen 
nehmen die Zuckungen (wenig- 
stens in den dazu bestimmten 
Muskeln) ab. 

7. Der Gang ist erschwert, meist 
aber nicht einmal wahrend der 
lelzten Stadien der Krankheit 



unmoglich. 

Koschewnikow's Epilepsie. Koschewnikow hat Falle von 
corticaler Epilepsie mit klonischem Krampf in den Zwischenzeiten 
zwischen den Anfallen beschrieben. Er selbst hat eine solche 
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Krankheit: Epilepsia partialis continua genannt. Nach MuRATOW^) 
sind in der russischen Litteratur auch von anderen Forschern 
(V. Bechterew, Darkschewicz, Orlowsky und Hermann) 
ahnliche Falle beschrieben. 

Mehrere Autoren auf diesem Gebiete haben gemeint, dass 
solche Falle nahezu mit progressiver Myoklonus-Epilepsie iiberein- 
stimmen, welche Ansicht ich nicht teilen kann. Indes muss ich 
zugeben, dass ich nicht Gelegenheit gehabt habe, die Arbeiten der 

« 

russischen Autoren naher im Original zu studieren. Im Neurol. 
Centralbl. (1895, S. 47) findet sich eine kurze Beschreibung von 
KOSCHEWNIKOW'S Fallen, woraus, wie mir scheint, hervorgeht, dass 
zvvischen KOSCHEWNIKOW'S Epilepsia partialis continua und (pro- 
gressiver) Myoklonus-Epilepsie ein grosser Unterschied herrscht. 
Das Referat ifn Neurol. Centralbl. lautet folgendermassen : 
»Wesentlich auf Grund von vier in der Klinik zur Beobach- 
tung gekommenen Krankheitsfallen beschreibt KOSCHEWNIKOW eine 
besondere Form von corticaler Epilepsie, die er als »H)pilepsia par- 
tialis continua » bezeichnet. Bei alien vier Kranken waren charak- 
teristischc Anfalle von corticaler Epilepsie vorhanden, bald abor- 
tive, bald mit totalem Bewusstseinsverlust; sie begannen in be- 
stimmten Muskelgruppen und verbreiteten sich in gesetzmassiger 
Weise auf andere Teile. Doch bei den geschilderten Kranken 
lagen zwischen den Anfallen keine freien Pausen ; in gewissen Teilen 
bestanden ununterbrochene klonische Krampfe mit Schwankungen 
in der Intensitat. Bei erheblicher Steigerung konnten sie in einen 
echten epileptischen Anfali iibergehen; letzterer erschien als stark- 
ster Grad der bestandigen Krampfe, welche man auch als schwa- 
chen ununterbrochenen epileptischen Anfali auffassen konnte. Die 
Krampfe sind den Kranken ausserst lastig, sie sind in bestandiger 
Erwarterung des Anfalls und konnen sich gar nicht beschaftigen, 
da sie mit der freien Extremitat die von Krampfen befallene fest- 
halten. In zvvei Fallen begann die Krankheit mit lokalen Kram- 
pfen und ging in Epilepsie iiber; in den beiden anderen trat zu- 



^) MuRATOw: Ueber die protrahierten corticalen Kriimpfe bei der allgemeinen 
Paralyse der Irren. Neurol. Centralbl. 1897. 
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nachst Epilepsia auf, welche in denjenigen Muskeln begann, in wel- 
chen hernach die Krampfe permanent wurden. Die Krampfe wurden 
durch die Therapie nicht beeinflusst, obwohl die epileptischen 
Anfalle seltener und schwacher wurden. AIs Ursache nimmt K. 
eine anatomische Veranderung der Rinde an, um so mehr, als bei 
den Kranken gleichzeitig paretische Schwache der Extremitaten, 
Kontrakturen und Muskelatrophie bei intakter Sensibilitat bestanden. 
Was den anatomischen Charakter des Prozesses betrifft, so halt 
K. eine Gehimgeschwulst, Abscess, Hydrops fiir ausgeschlossen. 
Cysticerken konnen nicht absolut ausgeschlossen werden. Am 
ehesten kann man per exclusionem eine circumscripte Encephalitis 
mit Uebergang in Sclerose annehmen, oder eine sekundare Hirn- 
veranderung im Anschluss an Verwachsung mit den an umschrie- 
bener Stelle chronisch entziindeten Hirnhauten. Die Behandlung 
muss angesichts der Erfolglosigkeit medikamentoser Therapie und 
der Schwere des Leidens eine operative sein. — Trepanation und 
eventuell bei giinstigen Operationsbedingungen Entfernung der 
Reizquelle. » 

Trotz der Kiirze des Referates diirfte doch daraus hervor- 
gehen, dass eine wesentliche Verschiedenheit zwischen KoSCHEW- 
NiKOW's Epilepsieform und Myoklonus-Epilepsie vorherrscht. »Pa- 
retische Schwache der Extremitaten, Kontrakturen und Muskel- 
atrophie » sind Symptome, welche nicht zum Krankheitsbild der 
Myoklonus-Epilepsie gehoren. A us dem Referat geht nicht ganz 
deutlich hervor, wie diese Form verlauft und wie sie beginnt. Viel- 
leicht haben wir auch hierin differentialdiagnostische Anhaltspunkte. 

Hysterie und Hystero-Bpilepsie. Im Vorstehenden habe 
ich erwahnt, dass mehrere Autoren meinen, es gabe keine wirk- 
liche Myoklonie. Myoklonia simplex oder Myoklonus multiplex 
ist nach ihnen einfach als Hysterie aufzufassen. Diese Ansicht aber 
kann ich nicht teilen. Es ist freilich wahr, dass Myoklonie sich auf 
hysterischer Basis entwickeln kann, oder dass Hysterie recht oft eine 
Myoklonie zu simulieren vermag. Bei der gegenwartigen Kenntnis 
von der Hysterie darf es uns aber nicht verwundern, dass myoklo- 
nieahnliche Zustande bei hysterischen Individuen gleichsam indu- 
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ciert werden konnen. Indes diirfte es nicht so schwer sein, einen 
solchen Fall von echter Myoklonie oder Myoklonus-Epilepsie zu 
unterscheiden. Entwickelung, Verlauf und Prognose sind durchaus 
verschieden. 

Bei einem an »hysterischer Myoklonie » leidenden Kranken 
findet man nur solche Muskelzuckungen, welche spontan ausge- 
fiihrt werden konnen; fur die echte Myoklonie dagegen ist es sehr 
charakterjstisch, dass einzelne Muskeln oder Muskelbiindel zucken, 
welche nicht spontan in Thatigkeit versetzt werden konnen, oder 
dass mehrere nicht synergisch zusammenwirkende Muskeln gleich- 
zeitig afficiert werden. 

Unverricht hat einen in differentialdiagnostischer Hinsicht 
interessanten Fall von Hysteric mitgeteilt. Derselbe betrifft ein 
Dienstmadchen in derselben Familie, aus welcher er seine 5 
ersten Falle von familiarer Myoklonie beschrieben hat; sic war 
durch den Umgang mit den Kranken so beeinflusst worden, dass 
sie sich einen Krankheitszustand zuzog, der in gewisser Hinsicht 
der echten Myoklonus-Epilepsie glich. Unverricht leuchtete es 
doch sofort ein, dass es sich in diesem Falle um Hysteric han- 
delte. Uber diesen Fall will ich kurz berichten. 

Fall von Unverricht. 

Emilie /-, ig Jahre alt, war von Jugend auf schwach, nervcis und 
wenig leistungsfahig und litt haufig an Kopfschmerzen. Das Lernen 
in der Schule fiel ihr schwer, haufig litt sie an Weinkrampfen, an 
Zittern und Zuckungen der rechten Hand beim Schreiben und bei 
Handarbeiten. Das rechte Bein soil schwacher gewesen sein. 

Vor etwa sechs Monaten erkrankte die Patientin an ihren jetzi- 
gen Zuckungen, nachdem sie 1V2 Monate vorher in der St.^schen Fa- 
milie Bonne gewesen war, in welcher vier Kinder an ahnlichen Zuckun- 
gen litten. Bei ihr aber treten dieselben angeblich von Anfang an viel 
schwerer auf als bei den Kindern. Die rechten Extremitaten sollen 
stets starker gezuckt haben. In der Klinik zeigte sie folgenden Status 
praesens: Die Gesichts- und Augenmuskulatur ist frei von motorischen 
Storungen. Schlingen und Sprechen geschehen normal. Die Prtifung 
der Motilitat der Extremitaten ergiebt freie passive Beweglichkeit. 
Aufgefordert, einen vorgehaltenen Gegenstand zu ergreifen, fixiert Pat. 
denselben, fahrt dann plotzlich auf denselben los und erreicht ihn auch 
mit grossem Geschick. Beim Stehen sowohl, als beim Liegen fallen 
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pldtzliche blitzartige Zuckungen aaf, die den Kdrper bald hier, bald 
dort heimsuchen. Bald tritt dadurch eine plOtzliche Beugung oder 
Streckung des Armes, eine Abduktion oder Adduktion ein, oder es 
wild die Schulter gehoben oder gesenkt. Sehr lebhaft sind die Zuk- 
kungen im Becken. Ganz ahnliche Zuckungen sind in den unteren 
Extremitaten zu beobachten. Es zucken stets synergisch zusaramen- 
wirkende Muskelgruppen ganz ahnlich wie bei der willkUrlichen Inner- 
vation, nur dass die Zuckungen auffallig ruckartig erfolgen. Im Schlafe 
ist von den Zuckungen nichts wahrzunehraen. Ablenkung der Auf- 
merksamkeit bringt sie zum Verschwinden. Haut- und Schmerzreflexe 
sind normal, und die Sensibilitat ist ungestort. »Ovarie» besteht. 

Ausser diesen Zuckungen, welche nicht kontinuierlich andauern, 
sondern hauptsachlich wahrend der Anwesenheit des Arztes in die Er- 
scheinung treten, kommen auch hochgradige SchUttelkrampfe ohne Be- 
wusstseinsverlust vor, welche den ganzen Korper heimsuchen. Diese 
Krampfe dauerten von einigen Minuten bis zu einer halben Stunde. 
Nach einer Zeit wurde Pat. als fast v5llig geheilt aus dem Kranken- 
haus entlassen. 

Hysteria in Verbindung mit Epilepsia kann natiirlichervveise 
Krankheitszustande erzeugen, dia in noch mehr tauschender Weise 
Myoklonus-P2pilepsie simulieren. Grosse diagnostische Schvvierig- 
keiten bieten indes nicht einmal solcha Falle dar, sofern man nur 
Gelegenheit hat, dieselben langere Zeit zu beobachten. Entwik- 
kelung und Verlauf sind im allgemeinen verschieden; ferner ver- 
misst man regclmassig hysterische Stigmata bei wirklicher Myo- 
klonus-Epilepsie. 

Dubini's Chorea electrica bietat viele Beriihrungspunkte 
mit der progressiven MyoklonusEpilapsie dar. Sie wurde 1845 
zuerst von DUBINI beschrieben. Spater haben verschiedene, zu- 
meist italienischa Autoren Beitras^e zur Kenntnis dieser Krankheit 
geliefert. Indes ist ainzuraumen, dass sie noch recht unvollstandig 
bekannt ist. 

Die Krankheit befallt vorziiglich Madchen in der spateren 
Kindheit oder im Pubertatsalter. Es ist indes gar nicht ungewohn- 
lich, dass Frauen wahrend der Graviditats- und Laktationsperioden. 
sogar nach dam Klimaktarium befallen werden. Das mannliche 
Geschlecht wird seltener ergriffen. Die Krankheit nimmt oft einen 
endemischen Charakter an und verlauft mit Fieber. Die Duration 
wechselt zwischen einigen Wochen und einigen wenigen Monaten. 
Die Prognose ist ungiinstig. In c. 90 ^/o schliesst die Krankheit 
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mit dem Tode (nach BlANXHl). Bisweilen zeigen sich Vorboten 
in Form von anhaltenden Schmerzen in dem Kopf, Nacken und 
der Lumbalgegend. Bald genug stossen Fieber von typhosem 
Charakter mit Anschwellung der Milz und blitzschnelle Muskelzuk- 
kungen hinzu, welche im allgemeinen mit einem gewissen Rhythmus 
auftreten und lokomotorischen Effekt haben. Zuerst vvird gewohnlich 
die obere Extremitat der einen Seite oder die eine Gesichtshalfte 
ergriffen. Nach mehr oder weniger langer Zeit (einige Tage bis 
mehrere Wochen) wird die ubrige Muskulatur und zvvar zuerst die 
derselben Korperhalfte ergrififen. Oft entstehen Unregelmassigkei- 
ten in der Sprache und der Respiration. Ausser den Muskelzuk- 
kungen kommen auch Subsultus tendinum und Tremor vor. Wahrend 
des Schlafes horen die Zuckungen auf, oder sie werden gedampft. 

Dieser Zustand vvird dann und wann (sogar mehrere Male 
am Tage) von konvulsiven Anfallen unterbrochen, welche auf einer 
Seite oder auf beiden erscheinen und i — 2 Minuten dauern; die 
Muskelzuckungen kommen viel haufiger und heftiger, zugleich be- 
steht Tachykardie und starker Schweiss. Mechanische Reizung 
steigert die Zuckungen auffallend. Nach den Anfallen kann man 
beobaAiten, dass die Sensibilitat in dem wahrend des Anfalles er- 
griffenen Korperteil mehr oder v»'eniger herabgesetzt ist. Ebenso 
bemerkt man, dass spontane Bewegungen in diesem Teil mit 
Schwierigkeit ablaufen, oder wahrend einer mehr oder weniger 
langen Zeit unmoglich sind; zuletzt, wenn die Anfalle dicht auf- 
einander kommen, versagen die Muskeln ihren Dienst vollstandig. 
Reflexe sind im allgemeinen lebhaft. Die Muskelunruhe nimmt 
allmahlich zu. Endlich stirbt Pat. in komatosem Zustand. 

Aus der vorstehenden kurzen Krankheitsskizze geht deutlich 
hervor, dass Dubini's Chorea in gewissen Beziehungen recht viele 
Ahnlichkeiten mit der Myoklonus-Epilepsie hat; in anderen dagegen 
herrschen grosse Unterschiede vor, welche es verhaltnismassig 
leicht machen, die beiden Krankheiten voneinander zu scheiden. 

SCHUPFER, welcher dieser Krankheit viel Aufmerksamkeit 
gewidmet hat, hebt als Anhaltspunkte fiir die Differentialdiagnose 
folgende hervor: 
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i) Dubinis Chorea tritt nicht familiar, sondern endemisch auf; 

2) sie befallt auch Personen in reiferem Alter, obgleich meist 
junge Menschen im Alter von 7 — 20 Jahren; 

3) sie stellt sich als eine Fieberkrankheit heraus; 

4) ihr Verlauf ist akut, der Ausgang fast stets letal; 

5) die blitzschnellen Muskelzuckungen treffen im allgemeinen 
nur die eine Korperhalfte ; die epileptiformen AnfSlle begleiten die 
Muskelzuckungen, ohne ihnen jahrelang voranzugehen ; 

6) nach den Anfallen wird oft Parese in den ergriffenen Teilen 
bemerkt. 

Paralysis agitans. Typiscbe Falle von progressiver Myo- 
klonus-Epilepsie und Paralysis agitans voneinander zu scheiden, 
bietet keine Schwierigkeiten dar. Entwickelung und Verlauf sind 
sehr verschieden. Indes giebt es atypische Falle von beiden 
Krankheiten, welche einander in gewissen Stadien recht ahn- 
lich sind. 

In vorgeschritteneren Fallen von progressiver Myoklonus- 
Epilepsie tritt nicht selten Muskelrigiditat hervor. In einzelnen 
Fallen scheint dieses Symptom sogar das am meisten in die Augen 
fallende zu sein. 

F'all 18, den ich bereits (Seite 126) mitgeteilt habe, war 
anfanglich ein typischer Fall von progressiver Myoklonus-Epilepsie, 
hatte sich aber im Laufe der Jahre dahin entwickelt, dass er weit- 
mehr einem Fall von Paralysis agitans sine agitatione glich. Die 
myoklonischen Erscheinungen waren namlich verschwunden. Epi- 
leptiforme Anfalle suchten Pat. doch fortfahrend zur Nachtzeit 
heim. (Dergleichen Anfalle kommen jedoch bisweilen auch bei 
Paralysis- agitans-Fallen vor, was Damaschino, Martha^) u. a. 
dargethan haben). 

In mehreren anderen entwickelten Fallen von progressiver 

Myoklonus-Epilepsie habe ich zu meiner Befremdung eine mar- 

kierte Muskelrigiditat gefunden. Dazu sind in diesen Fallen Hitze- 

gefiihl und starker Schweiss hinzugekommen. 

^) A. Martha : Sur la Paralysie agitante (Attaques v-ertigineuses, apoplecti- 
formes et epileptiformes). These. Paris. 1888. 
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In diesen Fallen waren ausser der Muskelrigiditat ausge- 
sprochene myoklonische Phanomene vorhanden, denen zufolge man 
die Difierentialdiagnose mit Leichtigkeit hat stellen konnen. 

In der Litteratur kommen inzwischen Falle von Paralysis 
agitans mit ungewohnlichen Reizerscheinungen vor, nicht nur epi- 
lepti forme Anfalle, die ich bereits erwahnt habe, sondern auch in 
gewissen Fallen (vielleicht haufiger, als man bisher geglaubt hat) 
hochgradigere Muskelunruhe, klonische Zuckungen, die den ge- 
wohnlichen Tremor ersetzen konnen Als Beispiel davon will 
ich aus der mir zu Gebote stehenden Litteratur folgenden, von 
SCHWARZ^) beschriebenen Fall hier kurz anfiihren: 

Fall von Schwarz. 

Anamnese, 40-jahr. Mann. Beginn der Erkrankung vor 4 Jahren 
mit Schmerzen im rechten Arme, Beine und im Kreuze. Im Verlaufe 
der letzten drei Jahre soil Pat. viermal i — 2 Stunden dauernde Anfalle 
von Bewusstlosigkeit mit aussetzender Athmung und Zungenbiss ohne 
Krampfe gehabt haben. 

Seit ungefahr zwei Jahren fallt ihm eine zunehmende Veranderung 
seines SprechvermCgens auf. Die Sprache wurde langsam und schwer- 
fallig. 

Status prcesens: Maskenartige Starre des Gesichts. Bei ruhiger 
RUckenlage werden die Arnie in Beuge-, die Beine in Streckstellung 
gehalten. Bei passiven Bewegungen besteht ein gewisser Rigor der 
Muskulatur. Motilit^t im Bereiche der Hand-Fingermuskulatur einge- 
schrankt, im Ubrigen keine Lahmung, nur erfolgen alle Bewegungen 
sehr langsam. Idio-muskulare Wulstbildung, besonders an den unteren 
Extremitaten. Keine myotonische Reaktion. Sehnenreflexe allseits sehr 
deutlich. Patellarreflex beiderseits sehr lebhaft. Westphal'sche para- 
doxe Kontraktion (bei PrUfung auf Fussphanomen wiederholte Zuckungen 
der Extensoren der Zehen und des M. tibialis anticus). In den aus- 
gestreckten Handen dfters ein ganz leichtes Zittern, besonders im Dau- 
men, das bei intendierten Bewegungen an Intensitat kaum zunimmt. 
Bei starkeren KGrperbewegungen, die den Pat. sehr anstrengen, und 
bei psychischen Emotionen wird dieses Zittern starker, bei Ruhelage 
der Hande ist es nicht vorhanden. 

Bei Aufdecken des Pat. tritt zunachst fibrillares Zucken in der 
Streckmuskulatur beider Oberschenkel auf, daran schliessen sich Attaquen 
klonischer Zuckungen in beiden Beinen, besonders rechts, in der Dauer 

*) Schwarz : Ueber Paralysis agitans mit ungewohnlichen Reizerscheinun- 
gen. Prager Med. Wocheiischr. Nr. 6. 1902. 
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von wenigen Sekunden bis ^/2 Minute. Die klonischen Zuckungen 
sind so stark, dass dadurch das Bett erschtlttert wird. Zwischen den 
Zitterstossen starke fibrillare Zuckungen im rechten Quadriceps und in 
der rechten Wadenmuskulatur. 

Oefters erfolgt beim Stehen klonisches Zucken in der Streck- 
und Beugemuskulatur der Unterschenkel. Ertheilt man dem Pat. eine 
schrage, halb sitzende, gezwungene Stellung mit halberhobenen Armen, 
so behalt er diese Pose unbeweglich minutenlang bei. 

Deutliches Symptom der Retropulsion. Keinerlei Stigmen. 

Es erscheint mir von grosser Wichtigkeit, dass seiche und 
ahnliche Falle ausfuhrlich beschrieben warden, wenn sie zur Be- 
obachtung des Arztes gelangen, denn sie konnen unser Wissen 
betreffend das Wesen der Paralysis agitans und die Beziehungen 
dieser Krankheit zu andern Krankheiten, was ein noch ganz dun- 
kles Kapitel ist, wesentlich erweitern. 

Zuletzt will ich erwahnen, dass in dem von mir studierten 
schwedischen Geschlecht in dem Geschlechtszweige Nr. 2 nicht 
weniger als 5 Falle von Paralysis agitans in naher Verwandtschaft 
mit Fallen von progressiver Myoklonus-Epilepsie vorgekommen 
sind, was der Auszug aus der Geschlechtstafel Nr. 2. (Seite 162) 
angiebt^). 

^) Die Leute in dieser Gegend verwechselten meist diese beiden Krank- 
heiten, beide warden einfach ))Ristsjuka» (d. h. »Schuttelkrankheit») genannt. 



Lundborg, H. II 



Die Beziehungen 

zwischen 

Myoklonie und Myotonic. 

Wahrend meiner Studien und Untersuchungen hat mich oft 
die grosse Ubereinstimmung frappiert, welche zwischen myoklo- 
nischen Symptomen und Reaktionen einerseits und myotonischen 
anderseits herrscht. 

In den letzten Jahren sind viele Forscher zu der Ansicht ge- 
kommen, dass die Myotonie auf Veranderungen gewisser Zellen- 
gruppen im centralen Nervensystem beruhe und dass die niusku- 
laren Veranderungen, die man bei Myotonici gefunden hat, sekun- 
darer Art seien. Meiner Ansicht nach spricht verschiedenes fiir 
eine solche Auffassung. 

Wenn man von dieser Hypothese ausgeht, so findet man es 
nicht mehr so wunderlich, dass Myotonie und Myoklonie deut- 
liche Beriihrungspunkte haben. Es lasst sich leicht denken, dass 
in beiden Krankheiten dieselben Teile des Nervensystemes ange- 
griffen sind, obgleich in etwas ungleicher Weise. Ein Irritament 
der einen oder anderen Art muss dann mehr oder weniger gleich- 
artige Phanomene auslosen, d. h. in diesen Fallen tonische oder 
klonische Krampfe. 

Dass es wirklich so ist, will ich durch eine klinische Ana- 
lyse der wichtigsten Symptome beider Krankheiten zu zeigen su- 
chen. Ich habe vorher ein Symptom beschrieben, das ich die 
psycho-klonische Reaktion genannt habe. Bei jungen, an progres- 
siver Myoklonus-Epilepsie leidenden Kranken habe ich eine Er- 
scheinung beobachtet und beschrieben, welche fast psycho-tonische 



Reaktion zu nennen ware. (Ich verweise hier auf die ausfuhrliche 
Beschreibung von Fall Nr. i, Seite 45, besonders auf die Art und 
Weise dieses Kranken zu gehen und sich zu bewegen). Es waltet 
namlich der eigentumliche Umstand ob, dass die Muskulatur bei 
solchen Patienten so zu sagen nicht ihrem Willen gehorcht, ohne 
dass man doch von einer wirklichen Lahmung sprechen kann. 

Ich habe beobachtet, dass sie, wenn sie verlegen'werden oder 
erschrecken, in den nachsten Augenblicken eine beabsichtige Be- 
wegung nicht ausfiihren konnen, die Muskeln geraten namlich in 
einen mehr oder weniger vollstandigen Tonus (und die Kranken 
warden von einer Art Angst befallen). Wenn ein solcher Patient 
auf einem Spaziergange unvermutet durch einen Laut erschreckt 
wird, oder wenn er plotzlich geniert wird, weil er einem Fremden 
begegnet, so geraten die Beinmuskeln in erhohten Tonus. Pat. 
wackelt und fallt um, wenn sich ihm keine Stiitze bietet. Fallt 
er auf den Erdboden, so dauert es eine Weile, bis der Krampf so 
viel nachlasst, dass er sich wieder mehr unbehindert bewegen kann ; 
anfangs erfolgt dies ganz ungeschickt. Dieses Symptom, welches 
ich die psycho-tonische Reaktion nennen" mochte, ist bei den Myo- 
kloniepatienten eine Zeit lang zu bemerken. Spater verandert sich 
das Symptom in gewisser Beziehung, so dass bei ahnlichen Gele- 
genheiten ein tonisch-klonischer oder rein klonischer Krampf daraus 
wird, d. h. eine psycho-klonische Reaktion. Hauptsachlich diese psychi- 
sche Reaktion ist es, welche gemacht hat, dass meine Aufmerk- 
samkeit bei diesen Studien auf die Myotonie (Thomsen's Krankheit) 
gerichtet wurde. 

Thomsen, der bekanntlich selbst an der Krankheit litt, die 
er zuerst beschrieb, legt in seinen Mitteilungen gerade auf das 
psychische Moment grosses Gewicht. Seine Beschreibung da- 
von, wie er sich bei solchen Gelegenheiten, wie oben erwahnt, 
fiihlt und wie er reagiert, stimmt sehr vollstandig mit dem iiber- 
ein, was ich als psycho-tonische Reaktion geschildert und bezeich- 
net habe. Thomsen^) schreibt namlich: »Wenn der Krampf nun 



^) Thomsen : Tonische Krampfe in willkurlich beweglichen Muskeln in Folge 
von ererbter psychischer Disposition. Archiv f. Psychiatrie. 1876. S. 706. 
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durch irgend eine plotzliche Veranlassung jah eintritt, z. B. nach 
einem Schrecken oder bei einer unerwarteten freudigen Bewegung, 
so tritt diese krampfhafte Erstarrung in alien Gliedmassen ein; 
damit entsteht mitunter ein Flimmern vor den Augen, der Betroffene 
kann sich nicht aufrecht halten, er fangt an zu balancieren und 
muss hinstiirzen, wenn es ihm nicht gelingt, einen stiitzenden 
Gegenstand zu ergreifen. Liegt er aber erst am Boden, so ist es 
ihm ebenfalls unmoglich, sich sofort wieder emporzuraffen; er walzt 
sich hilflos, bis der Krampf nachlasst und er sich wieder aufraffen 
kann. Das Bewusstsein ist hierbei durchaus ungetriibt, man 
empfindet nur in dem Augenblick sehr schmerzlich das Gefiihl seiner 
hilflosen Gebundenheit . . . Wenn psychische Eindrticke den allge- 
meinen Muskelkrampf erregen, sei es Schrecken, wenn etwa der 
Betroffene unerwartet, selbst von befreundeter Hand, einen Schlag 
von riickwarts auf die Schulter erhalt, oder wenn er mit dem Fusse 
an einen unbemerkten Stein anstosst, oder wenn ein grelles Gerausch 
plotzlich sein Ohr trifft, so wird er in demselben Augenblick, in 
alien willkiirlich beweglichen Muskeln von einem jahen schmerz- 
haften Gefiihle durchzuckt, gerade so, als ob er einen elektrischen 
Schlag erhielte; jeder Affekt steigert iiberhaupt die reizbare Dis- 
position, und wie der Schrecken, der Z6rn dies vermogen, so ruft 

eine freudige Exaltation ganz dieselben Symptome hervor. 

Der Behaftete miiht sich angstlich, seinen Fehler zu verbergen.» 

Diese Beschreibung von Thomsen^) lasst sich, wie gesagt, 
voUstandig auf die Myokloniepatienten im ersten Stadium anwenden. 

Verschiedene psychische Storungen, allerdings nicht so schwere 
wie bei der progressiven Myoklonus-Epilepsie, kommen bei den 
Myotoniepatienten sehr haufig vor und werden mit den Jahren im- 
mer starker. Mehrere Verwandte in Thomsen's Geschlecht wur- 
den mit der Zeit bedeutend schwachsinnig (Thomsen halt dies 
selbst fiir »eine Art von Imbecillitat»). 

Ferner existieren noch mehrere andere Beriihrungspunkte zwi- 



^) Eine ahnliche Beschreibung giebt Thomsen auch in seiner letzten Mit- 
teilung im Arch. f. Psychiatric. 1892. 
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schen der Myotonic und Myoklonie. Hastige Muskelzuckungen, 
ahnlich denen bei Myokloniepatienten, kommen bisweilen auch bei 
Myotonici vor. Zwei von Erb's Fallen^), welche indes von diesem 
hervorragenden Forscher als vollig typische bezeichnet werden, 
litten an einer solchen Muskelunruhe. So z. B. schreibt Erb von 
seinem zweiten Falle (S. 41): »Die eigentiimliche Muskelunruhe, 
die an dem entblossten Korper da und dort bald haufiger, bald 
seltener auftretenden Zuckungen verschiedener Muskeln, die beson- 
ders an denjenigen Teilen auftreten, auf welche sich gerade die 
Aufmerksamkeit richtet, oder welche gerade Gegenstand der Un- 
tersuchung sind, fehlen auch bei diesen Kranken nicht . . . Die 
mechanische Erregbarkeit der Muskeln erscheint auch hier deutlich 
gesteigert. » 

In der Litteratur findet sich ausserdem ein Fall, wo die bei- 
den Krankheiten dem Anscheine nach gleichzeitig existiert haben. 
Dieser Fall ist von Hajos mitgeteilt. Leider ist dieser interessante 
Fall noch nicht ausfiihrlicher publiciert. HajoS demonstrierte den- 
selben in einer arztlichen Gesellschaft zu Budapest im Jahre 1898. 
Ein kurzes Referat dariiber steht in Ungarische med. Presse^) (III. 
Jahrgang, Nr. 34, 1898) und lautet folgendermassen: 

Ludwig Hajos: Ein Fall von Myospasia spinalis. 

Der Kranke ist 15 Jahre alt, hereditar nicht belastet. Seit Be- 
ginn dieses Jahres traten ohne nachweisbaren Grund klonische Zuk- 
kungen im ganzen KOrper auf, insbesonders rechterseits, welche durch 
ErmUdung oder Emotion gesteigert werden, willkUrlich aber nicht un- 
terdrUckt werden kOnnen; nur intendierte Bewegungen m^ssigen sie 
auf einige Augenblicke. Wahrend des Schlafes horen sie auf. Im 
ganzen KcJrper arhythmische, klonische Zuckungen, welche niemals in 
synergisch wirkenden Muskeln auftreten, sondern nur in isolierten, ein- 
zelnen. Diese klonischen Krampfe konnen sowohl in ihrer Schnellig- 
keit, als auch in ihrer Intensitat durch ErmUdung oder Reflexreize ge- 
steigert werden. Die Reflexe sind Uberhaupt gesteigert. 

Die mechanische Reizung der ruhenden Muskeln ruft tonische 



^) W. Erb: Die THOMSEN'sche Krankheit (iVlyotonia congenita). Leipzig. 1886. 

-) Diese Publikation stand mir nicht zur Verfiigung; Dr. Haj6s aber hat auf 
raeine Bitte hin, die grosse Freundlichkeit gehabt, dieselbe abzuschreiben und mir 
zu iibersenden, woiiir ich ihm meinen verbindlichsten Dank ausspreche. 
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Kontraktur hervor. Die schon auf diese Weise nachweisbare Tonus- 
erhdhung wird durch ErmQdung gesteigert; und es wird auch die Hy- 
pertonic der Antagonisten manifest, und wir bekommen typische spas- 
tische Reflexe. In den ermudeten unteren Extremitaten ist ausgespro- 
chener Achilles- und Patellarreflex auszul5sen, ja bei hochgradiger Er- 
mlldung entstehen diese spastischen Reflexe von selbst. 

Die elektrische Untersuchung zeigt die tTberempfindlichkeit der 
Muskeln gegen den galvanischen Strom und myotonische elektrische 
Reaktion. Autor sieht in diesem Falle die Symptome des Friedreich- 
schen Paramyoklonus simplex und der Thomson'schen Myotonia con- 
genita kombiniert. Er schlagt dafUr den Namen Myospasia spina- 
lis vor. 

Es erscheint mir nicht unwahrscheinlich, dass mit der Zeit 
mehr seiche Falle beschrieben vverden, da die Aufmerksamkeit nun 
nach dieser Richtung gelenkt ist. 

Wenn wir unsere klinische Analyse fortsetzen, so finden wir 
noch mehr Beriihrungspunkte. 

Ein gemeinsames Symptom fiir beide Krankheiten ist das, 
dass in der Regel die gesamte Korpermuskulatur mehr oder we- 
niger betroffen ist. Die Storung kann doch in einzelnen Gebieten 
sehr ausgepragt sein, wahrend sie in anderen nur angedeutet oder 
weniger ausgesprochen ist. Die Augenmuskeln nehmen nur selten 
an der Storung teil. 

Sowohl die myotonischen wie die myoklonischen Phanomene 
steigern sich, wie erwahnt, unter dem Einfluss von Gemiitsbe- 
wegungen, ferner nach langerer Ruhe und forcierter korperlicher 
Anstrengung und besonders in der Kalte oder bei kalter und 
feuchter Witterung. Einen giinstigen Einfluss haben gewohnlich 
(in den beiden Krankheiten) die Warme, die seelische Ruhe, der 
Genuss massiger Alkoholmengen und besonders die oftere Wieder- 
holung einer Bewegung. Dieses letzte Moment gilt, soweit es die 
Myoklonie betrifft, nur zu eihem gewissen Grade d. h. an verhalt- 
nismassig ruhigen Tagen, in sehr unruhigen Perioden lasst es sich 
nicht demonstrieren. 
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Klinisclie Parallele zwischen Myotome und Myoklonie. 
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Myotonic 
( Thorn sen's Kraiikheit.) 

1. 1st eine sehr chronische 
Kranheit. 

2. 1st angeboren, oder tritt in 
friiher Kindheit auf, selten spater. 

3. Befallt meist mehrere Per- 
sonen in demselben Geschlecht, 
sehr oft mehrere Geschwister 
in einer Farnilie. 

4. Psycho-tonische Reaktion. 

5. Leichtere psychische Sto- 
rungen entwickeln sich mit der 
Zeit, in verschiedenen Fallen tritt 
sogar eine Art Schwachsinnig- 
keit auf. 

6. Die gesamte willkiirliche Kor- 
permuskulatur wird von Krainpf 
heimgesucht, der tonischer Art 
ist; indes ist dieser in verschie- 
denen Muskeln verschieden stark 
ausgesprochen ; die Augenmus- 
keln sind sehr selten ergriffen. 

7. Alkohol in massigen Dosen 
wirkt giinstig ein; ebenso Warme, 
seelische Ruhe und oftere Wieder- 
holung einer Bewegung. Kalte, 
langere Ruhe, forcierte korper- 
liche Anstrengung und Gemiits- 
bevvegungen iiben einen ungiin- 
stigen Einfluss aus. 



Myoklonie 

(Progressive Myoklonus- 

Epilepsie). 

1. Dito. 

2. Tritt in der spateren Kind- 
heit auf, selten spater. 

3. Befallt meist mehrere Ge- 
schwister derselben Familie und 
mehrere Familien in demselben 
Geschlecht. 

4. dito; mit der Zeit psycho- 
klonische Reaktion. 

5. Ausgepragte psychische Sto- 
rungen entwickeln sich mit der 
Zeit und enden mit deutlicher 
Dementia. 

6. Die gesamte willkiirliche Kor- 
permuskulatur wird von Krampf 
heimgesucht, der anfangs toni- 
scher, spater klonischer Art ist; 
derselbe ist in den verschiedenen 
Muskeln verschieden stark aus- 
gesprochen ; die Augenmuskeln 
sind selten ergriffen. 

7. Dito. 
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8. Die Perkussion der Muskeln 8. Die Perkussion der Muskeln 
bewirkt Krampf von tonischer bewirkt Krampf von klonischer 
Art. (oder tonischer) Art. 

9. Falle mit sowohl myotonischen als myoklonischen Symp- 
tomen scheinen vorzukommen. 



Wahrend der Drucklegung dieser Arbeit ist ein Aufsatz von 
HuNT^) erschienen. Dieser Forscher hat in einem Fall von ein- 
facher Myoklonie (Paramyoklonus multiplex) bei der mikroskopi- 
schen Untersuchung post mortem normale Verhaltnisse im Nerven- 
system angetroffen, dagegen auffallende Veranderungen der Musku- 
latur, analog denen, die man bei Myotoniepatienten findet, nam- 
lich eine Hypertrophie von einer grossen Menge der Primitivfasern 
(bis aufs Doppelte des Volumens oder mehr), eine Vermehrung der 
Sarkolemmakerne u. s. w. Hunt schreibt zufolge dessen : »It is sug- 
gestive that in the muscular dystrophies and hypertrophies and in 
myotonia and in paramyoclonus multiplex, wich represent obscure 
affections of the muscular and neuromuscular systems respectively, 
muscle changes essentially similar should be encountered ». 



1) J. Ramsay Hunt: A Contribution to the Pathology of Paramyoclonus 
multiplex (Friedreich's Type). Journ. of nerv. a. ment. Disease. July, 1903. 



Pathologische Anatomic. Wesen der Krankheit. 

Verschiedene Falle dieser Art sind bereits zur Sektion ge- 
kommen, obgleich genauere mikroskopische Untersuchungen nur 
einige wenige Male gemacht vvorden sind. Bei makroskopischer 
Untersuchung hat man im allgemeinen nicht mehr als ganz un- 
bedeutende und nicht iibereinstimmende Veranderungen des Ner- 
vensystemes, besonders des Gehirnes gefunden, auf welches man 
die Aufmerksamkeit am meisten gelenkt hat. 

Dies bezieht sich auf einen von meinen Fallen, ebenso auf 
2 von Verga & Gonzales', i von Schupfer's, i von Clark & 
Prout's Fallen. In Bresler's beiden Fallen, in einem von Verga 
& Gonzales' Fallen wie in Clark & Prout's 3. Fall sind die 
Veranderungen mehr ausgesprochen, obgleich untereinander nicht 
ubereinstimmend. In Faber's 2. Fall, welcher mit einer Dementia 
praecox kompliciert war, zeigten sich nicht einmal bei mikrosko- 
pischer Untersuchung Veranderungen, welche mit den nervosen 
Krankheiten, an denen Pat. gelitten hatte, in Verbindung gebracht 
werden kdnnten (Fall 19, Seite 132). 

Uber Bresler's beide Falle, iiber Verga & Gonzales' i. 
Fall, der post mortem von Rossi & Gonzales untersucht wurde, 
wie iiber Clark & Prout's 3. Fall will ich nachstehend be- 
richten : 

Fall 24 u. 25. 

(Bresler: Ueber Spinal-Epilepsie. Neurol. Centralbl. 1896). 

Nervenkrankheiten in der Verwandtschaft der Kranken nicht be- 
kannt. Der Vater war ein Trinker. Beide Eltern in jungen Jahren 
gestorben. Aus der Ehe entsprangen 3 Kinder, von denen das alteste 
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-ein Trinker, sonst aber gesund ist'; die beiden anderen leiden an pro- 
gressiver Myoklonus-Epilepsie. 

Fall I. Eine 26-jahrige unverheiratete Frau, welche 22 Jahre 
alt wegen Unfahigkeit, sich zu versorgen, ins Asyl zu Breslau (den 
14. II. 1893) aufgenommen wurde. Das der Pat. mitgegebene arzt- 
liche Attest enthielt einige kurze Ausktinfte, wovon folgende angefuhrt 
«eien. — Die Krankbeit der Pat. begann, als sie 6 Jabr oder etwas 
alter war, mit Muskelzuckungen in Gesicht und Extremitaten, dann 
traten epileptiforme Anfalle auf. Die Sprache ist verandert zufolge 
der unfreiwilligen Zuckungen in den Gesicbtsmuskeln. Bisweilen auch 
Schwierigkeit beim Essen. Bei der Untersuchung treten einzelne so 
heftige StOsse in der Rtlckenmuskulatur ein, dass die Kranke fast 
vom Stiibl geworfen wird. Ebenso Zuckungen in Armen und Bei- 
nen, welche haufiger auftreten, wenn sie versuchen will, dieselben zu 
bewegen. Die epileptiformen Anfalle werden als sehr zahlreich und 
unregelmassig, oft mehrmals am Tage angegeben. Wahrend der Zwi- 
schenzeiten ist Pat. wegen der Muskelzuckungen sehr hilflos. Sie muss 
aus- und angezogen, gefuttert und gewartet werden. Aus dem in der 
Anstalt gefuhrten Journal geht unter anderem folgendes hervor. 

10. XII. 93. Pat. leidet an eigentUmlichen stossweise auftreten- 
den Zuckungen im ganzen KOrper, welche solchen sehr ahnlich sind, 
die durch elektrische Reizung hervorgerufen werden. Bei intendierten 
Bewegungen und bei Gemtltsaffekten sind sie heftiger und fallen ge- 
wOhnlich mit Krampf im Diaphragma zusammen. Pat. giesst beim 
Essen aus, kann nur mit Schwierigkeit gehen, auch das Sprechen ist 
erschwert. Deprimiert, weint sehr oft. Macht Opiumbromkur durch. 

8. VI. 94. Pat. ist sehr gut genahrt und von kraftigem Kor- 
perbau. Am Kopfe alte Narben. Augenbewegungen normal. In der 
Zunge Zuckungen. Sprache skandierend. Eine geringe Struma. Mus- 
kulatur nicht atrophiert. Die Muskeln fUhlen sich sehr schlaff an. 
Aktiv voile Beweglichkeit. Pat. hat ihre verhaltnismassig ruhigen Tage, 
abwechselnd mit unruhigen. Wahrend der ersteren (c. 14 Tage) sind 
die unfreiwilligen Zuckungen ganz unbedeutend. Lebhafte Sehnen- und 
Periostreflexe in den Armen. Patellarreflexe lebhaft. Die SensibilitaJ;^ 
ist intakt. Psychische Funktionen abgestumpft; gereiztes, widerspre- 
chendes' GemUt. Zwei epileptische Anfalle wurden vor der Opium- 
bromkur beobachtet. 

13. VII. 94. Seit ungefahr 14 Tagen Somnolenz, die sich all- 
mahlich steigerte. Hypostatische Pneumonie stiess hinzu und verur- 
sachte Exitus letalis. Das Korpergewicht hatte in 6 Monaten um 13 
kg zugenommen. 

tjber das Sektionsresultat wird nur folgendes gesagt: 
»Schadelknochen nicht verdickt. Dura, die Konvexitat fast mit 
dem Knochen verwachsen. Pia sehr zart und Uberall durchscheinend. 
Gefasse nur wenig gefullt. Arterien der Basis zart, mit flUssigem Blut 
gefullt. An den Spitzen der Stirnhirnhalfte befinden sich zwei symrae- 
trische erbsengrosse Defekte, die Pia haftet am Rande der Defekte 
fest an. Die Grenze gegen die gesunde Umgebung der Defekte ist 
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-eine ganz scharfe. Ventrikel nicht erweitert. Hirnsubstanz fest, nir- 
gends eine herdfOrmige Aenderung der Farbe oder Konsistenz des 
Oewebes. Hirnsubstanz wenig von Feuchtigkeit durchtrankt, nur ganz 
wenig Blutpunkte auf der Schnittflache. Aus dem Ubrigen Sektions- 
protokoll ist hervorzuheben : ,Herzklappen und Intima der grossen 
Gefasse zart und ohne Flecken. Fettige Degeneration des Herzmus- 
Jcels, der Nieren und der Leber.' Hypostatische Pneumonie der rech- 
ten Unterlappen.» 

Fall 2, Bruder der vorigen Kranken, 33 Jahre alt. Das 
Aufnahmeattest vom Arzte lautet: Entwicklung normal. Hat in der 
Schule gut gelernt und sich mit Landwirtschaft beschaftigt, solange die 
Krampfzuckungen dies nur irgend zuliessen. Die Krankheit hat seit 
seinem 12. Lebensjahre bestanden; sie begann mit Zuckungen in den 
Gliedern, dazu gesellte sich Krampf mit Verlust des Bewusstseins. 
Aussere Ursachen sind nicht bekannt. Die Zuckungen wurden all- 
mahlich so heftig, dass Pat. die Schule nicht mehr besuchen konnte. 
Er ist ein grosser, sehr kraftig gebauter Mann. Die Psyche scheint 
normal zu sein. Die Sprache erschwert zufolge Zuckungen in der Ge- 
sichtsmuskulatur, welche beim Sprechen heftiger werden, doch ab und 
zu auch wahrend der Ruhe auftreten. Er kann nur mit grosser Schwie- 
rigkeit Treppen steigen. Die steifen Muskeln kann er bloss mit Muhe 
schlaff werden lassen; wenn er sich setzen will, muss er sich auf den 
Stuhl fallen lassen. Bisweilen sind die Zuckungen so heftig, dass Pat. 
weder essen, noch kauen kann. Sein Gesicht zeigt viele Narben, 
welche dadurch entstanden sind, dass er haufig bewusstlos zu Boden 
gefallen ist. Solche Anfalle sollen zuweilen mehrmals am Tage auf- 
treten, lange Zeit aber gar nicht. Das Bewusstsein soil nach beende- 
tem Anfall stets sehr bald zurllckkehren. Er ist sehr hilflos, muss an- 
und ausgezogen, gefuttert und gewartet werden. 

Im Krankenhausjournal steht unter dem i. XII. 1893: Pat. lei- 
det an stossweise auftretenden, an elektrische Muskelzuckungen erin- 
nernden Zuckungen im ganzen KOrper, welche sich bei Gemtltsbe- 
wegungen steigern; beginnt heute mit Opiumbromkur. Er ist bedeu- 
tend schwachsinnig. 

15. I. 1894: Die Zuckungen sind zum grossen Teil verschwun- 
den. Pat. ist mit seiner Kur sehr zufrieden, hat sich seit mehreren 
Jahren nicht so gut befunden. 

27. III. 1894: Seitdem die Bromdosis auf 2 g. herabgesetzt wor- 
den ist, scheint er nicht mehr so ruhig zu sein; die Zuckungen be- 
ginnen wieder. 

I. IV. 1894: Die Opiumkur wird noch einmal begonnen. 

15. VII. 1894: Die Zuckungen sind fast vollstandig verschwunden. 

Vom 23. VII. bis 28. VII. wird er wegen Influenza behandelt. 

20. VIII. 1894: Klagt Uber Schmerzen in den Gliedern und der 
Brust. Objektiv keine Ursache nachweisbar. Die Muskelzuckungen 
treten wieder deutlicher hervor, wenn die Bromdosis auf 4 g. herab- 
gesetzt ist. 

15. IX. 1894. Auf seine Klagen bin tlber Schmerzen in den 
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Gliedern erbalt er recht oft Salicyl. natr. Keine Temperatursteige- 
rungen. Die Zuckungen haben erheblich nachgelassen. 

3. X. 1894. Pat. ist mit Fieber erkrankt, klagt Uber Schmerzen 
in den Gliedern und der Brust. Objektiv nichts nachweisbar. 

Seit dem 12. X. 1894 sehr benommen. 

18. X. 1894. Exitus letalis zufolge Hirnlahmung. 

Das Sektionsresultat gebe ich, um Missverstandnis zu vermeiden, 
wOrtlich wieder: »Die Sektion des Schadels ergab: Pia in der Ge- 
gend der Centralvvindungen beiderseits sulzig und getrUbt. Windun- 
gen, besonders beide Occipitallappen stark abgeflacht. Hirnsubstanz 
von ziemlich fester Konsistenz, mit reichlichen Blutpunkten. Beide 
Seitenventrikel, besonders im Bereich des Hinterhorns, stark erweitert 
und mit klarer, leicht rOtlich gefarbter FlUssigkeit gefullt. Keine herd- 
formigen Veranderungen. Gewicht des Gehirns mit der Pia 1390 gr, 
— Das Sektionsprotokoll enthalt ausserdem : Hochgradiges Fettherz; 
halbmondfOrmige Klappen ohne Veranderungen; der Schliessungsrand 
der Mitralis zeigt alte Verdickungen. — Milz nur unerheblich ver- 
grOssert, ziemlich fest. — MesenterialdrUsen stellenweise geschwellt; 
im DUnndarm, dicht oberhalb der Klappe mehrere kleine, dunkelpig- 
mentierte Narben sowie ein rundliches, etwa ein 10 PfennigstUck 
grosses, fast abgeheiltes GeschwUr (Typhus abdom.)» 

Das KSrpergewicht hatte auch in diesem Falle wahrend der Opium- 
bromkur um mehrere Kilogramme zugenommen. Vor Beginn der Kur 
waren 4 epileptische Anfalle beobachtet worden, seitdem keine mehr. 

Eine mikroskopische Untersuchung vvurde in Bresler's Fallen 
nicht oemacht. Im letzteren Falle besonders war das Gehirn bei 
der makroskopischen Untersuchung recht erheblich verandert. Ahn- 
liche Veranderungen hat man indes bei der Sektion anderer hier- 
her gehorender Falle nicht gefunden, weshalb wohl anzunehmen 
sein darf, dass sie fur die Krankheit nicht charakteristisch gewe- 
sen sind. 

Grosseres Interesse in pathologisch-anatomischer Hinsicht 
bieten folgende zvvei Falle dar, well dort eine histologische Unter- 
suchung vorgenommen worden ist. 

Fall 26. 

(Verga & Gonzales: Epilessia con Mioclonia. Annali di Nevrologia. 1900. 

Beobachtimg I.) 
<Rossi Sc Gonzales: Reperto anatomo-patologico di un caso di Epilessia con Mioclonia. 

Annali di Nevrologia. Bd. XVIII, Fasc. IV. 1900.) 

Kar/ B., 49 Jahre alt. 

Anamnese. Pat. wurde im Mai 1884 zufolge Geisteskrankheit 
epileptischer Natur in die Anstalt aufgenommen. Er war bereits vier- 
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raal vorher (1875, 76, 81 iind 84) in einem Krankenbaus behandelt 
worden. Die Epilepsie zeigte sich das erste Mai im Alter von 7 
Jahren. 

Der Vater starb dement. Die Mutter litt wahrscheinlich an kon- 
vulsiven Anfallen und hatte Uberdies einen Herzfehler und Arthritis. 
Ein Bruder und zwei Schwestern litten ebenfalls an Epilepsie. Eine 
dieser Schwestern hatte Perioden mit hochgradiger Agitation. 

Im Alter von etwa 22 Jahren stiessen heftige unfreiwillige Zuk- 
kungen in der gesamten KOrpermuskulatur hinzu, welche an Intensitat 
und Frequenz zunahmen. Er wurde immer heftiger und streitstlchtiger, 
ab und zu wurde er von schwerer Agitation heimgesucht. Pat. hat 
Alkohol missbraucht. 

Ohjektive Urttersuchung. Viele Degenerationszeichen. Muskula- 
tur gut entwickelt. Die Muskeln kontrahieren sich nicht mit gewOhn- 
licher Schnelligkeit und zwar weder bei Perkussion noch bei elektri- 
scher Reizung (du-Bois-Reymonds Apparate). Pat. musste sitzen oder 
zu Bett liegen, um nicht von den heftigen, starken elektrischen Stossen 
ahnlichen Muskelzuckungen zu Boden geworfen zu werden. Dieselben 
afficierten Muskeln in verschiedenen Korperteilen, bald hier, bald 
da. An gewissen Tagen war Pat. nicht so schwer heimgesucht. Vor 
den epileptischen Anfallen, welche nicht so zahlreich waren, war er 
stets am schlimmsten ergriffen. Dann schwitzte er viel. Die Rede 
war erschwert, desgleichen der Gang. Bisweilen konnte er nur eigen- 
tUmliche Phonationslaute hervorbringen. Wahrend des Schlafes waren 
die Zuckungen schwacher, oder sie horten ganz auf. GemUtsbewegun- 
gen vermehrten sie. Grosse Dosen Bromkalium in Verbindung mit 
Chloral verminderten sie. Intelligenz gering. Das Gesprochene fasst er 
nur mit Schwierigkeit auf. Leicht gereizt. In der letzten Zeit ist er 
von Delirium mit Gesichtshallucinationen sehr belastigt worden. Der 
Zustand verschlimmerte sich immermehr. Marasmus stellte sich ein. 
Eine Pleuritis dextra stiess hinzu und endete sein Leben am 26. Marz 
1900. Erst 20 Stunden nach dem Tode erfolgte die Obduktion. 

Rossi & Gonzales machten unter Anwendung von Golgi's und 
Nissl's Methoden eine sorgfaltige mikroskopische Untersuchung der 
verschiedenen Teile des centralen Nervensystemes wie der peripheren 
Nerven und fanden dabei ausgesprochene und ausgebreitete degene- 
rative Veranderungen, welche sie ausfuhrlich beschrieben haben. 

Das Hauptresultat wird folgendermassen zusammengefasst : 
»In unserm Fall handelt es sich um eine hochgradige Atro- 
phie im ganzen Nervensystem, eine Atrophia, deren Sitz und Ur- 
sprung sehr schwer zu bestimmen sind: wenn sie namlich in er- 
ster Linie die Zellenlager in der Gehirnrinde oder eher die cellu- 
laren Elemente in der Medulla spinalis und die Intervertebralgang- 
lien selbst angegriffen hat. In jedem Fall .sind diese Lasionen 
der centralen und peripheren Teile des Nervensystemes fiir den 
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Kliniker von grosster Wichtigkeit, well sie, wie in unserm Fall, 
zeigen, dass gewisse funktionelle Storungen auf wirklichen Lasio- 
nen im centralen Nervensystem beruhen. 

Wir haben mit Hilfe der Praparate, die wir zur Verfugung 
gehabt haben, darthun konnen, dass im Gehirn die corticale und 
subcorticale Substanz in der Zona rolandica und den Lobi fron- 
tales auf der rechten wie der linken Seite Rarefaktion und Re- 
duktion ihrer Elemente gezeigt hat. Die Zellen im Stratum super- 
ficiale und im Stratum der kleinen pyramidalen Zellen waren im 
Volumen reduciert und an gewissen Punkten vollstandig verschwun- 
den. Bei den riickstandigen Elementen konnten wir mit NiSSL's 
Methode alle Ubergangsgrade von der einfachen Fragmentation 
der chromatischen Substanz bis zum totalen Fehlen derselben nach- 
weisen. Auch die Purkinje'schen Zellen im Kleinhirn zeigten hoch- 
gradige degenerative Veranderungen. (avancierte Achromatolysis 
und Rarefaktion des Zellencytoplasmas). Viele Zellen mit Chro- 
matolysis zeigten Anschwellung ihrer Korper, so dass sie die Form 
von Blasen annahmen. Auch die Medulla spinalis war an dem 
allgemeinen Prozess von Atrophie beteiligt. 

Die Zellen der intervertebralen Ganglien zeigten neben atro- 
phischer Reduktion und Degeneration des Protoplasmas fast alle 
Pigmentatrophie ; »le zone granulo-giallastre» umgab in einigen 
Zellen den Nucleus vollstandig, in anderen war sie in das Proto- 
plasma cellulare verlegt, in anderen wieder war sie auf verschie- 
dene Weise in der Zellenperipherie angeordnet und streckte sich 
in einigen Sektoren bis in die Nahe des Nucleus. 

Auch der Nucleus war in verschiedenen Zellen in dem Ge- 
hirn, der Medulla spinalis und den Intervertebralganglien an dem 
degenerativen Prozess beteiligt, indem er in gewissen Zellen eine 
dunkle, verworrene Zeichung zeigte, in anderen nahe der Zellen- 
peripherie lag, und in anderen wieder ganz fehlte.» 

Die peripheren Nerven zeigten ebenfalls degenerative Ver- 
anderungen. Die Myelinscheide war mehr oder weniger rampo- 
niert. Desgleichen der Achsencylinder. Die Muskulatur wurde 
nicht naher untersucht. 
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Fall 27. 

(Clark & Prout: The Nature and Pathology of Myoclonus-Epilepsy. 
Amer. Journ. of Insanity. 1902. Beobachtung III.) 

G. McG., 22-jahriger Mann. 

Familienananmese, Alle seine Verwandten vaterlicherseits waren 
gesund. 

Sein Grossvater mUtterlicherseits litt seit seinem 25. Jahre an Myo- 
klonie und starb an dieser Krankheit im 46. Jahr. Die Myoklonie soil von 
solcher Natur gewesen sein, dass er oft sowohl sich selbst, wie auch iandere 
mit den Ackerbaugeraten verletzte, falls die myoklonischen Anfalle dann 
auftraten, wenn er mit diesen beschaftigt war. Er wurde immer schwa- 
cher und musste ein ganzes Jahr vor seinem durch Erschopfung ver- 
ursacbten Tode das Bett hUten. In diesem Fall zeigte sich keine Epi- 
lepsie. Ein Onkel und die Mutter des Pat. waren die einzigen Kin- 
der der Familie des Grossvaters. Der Onkel lebt noch, ist gesund 
und hat eine Familie von fUnf Kindern, die auch kraftig sind. 

Die Mutter des Pat., wenn auch nicht sehr kraftig, hatte keine 
Krankheit vor der Geburt des Pat., der ihr zweites Kind war. Der altere 
Bruder war immer ein gesunder Knabe, bis er im 18. Jahre an der Ap- 
pendicitis starb. Die Mutter bekam die Myoklonie bald nach Geburt 
des Pat., im 19. Jahre, und nach einem Jahre hatte sie ein- oder zwei- 
mal die Woche klassisch epileprische Anfalle. Neben deren Entwicke- 
lung trat bilaterale Ptosis auf, ein Symptom, das sich auch bei dem 
Pat. zeigte. Die Krankheit der Mutter hatte einen schnellen Verlauf 
und war nach drei Jahren beendigt ; sie musste zwei Jahre lang vor 
ihrem Tode das Bett hUten und starb gleichfalls an der von der Myo- 
klonus-Epilepsie bewirkten ErschcJpfung. 

Anamnese. Pat. war ein normales, rechtzeitig geborenes Kind» 
Wahrend des Zahnens im zweiten Lebensjahr hatte er Konvulsionen, 
war aber im Ubrigen bis zu seinem 17. Jahre stets gesund, wo er 
eine grosse physische und psychische Ermattung zeigte. Dieselbe stand 
in grossem Kontraste zu seiner frtlheren athletischen Voranlagung, zu- 
folge deren er vorher ein ausgezeichneter Schwimmer und Ballspieler 
gewesen war. Nach diesen athletischen Ubungen im 16. Jahre »zitterten- 
oft seine Arme und die Schultermuskeln». Nach Aufhoren der Ubungen 
wurde der Tremor noch schlimmer, wenn auch gar keine An- 
strengung gemacht wurde. Nach einigen Monaten zeigten sich die 
myoklonischen Symptome besonders in den oberen Extremitaten und 
waren im rechten Arme am sichtbarsten. Die Kontraktionen waren 
zuerst klonisch, unrhythmisch und paroxysmal, mit freien Intervallen 
zwischen den Paroxysmen ; als sie sich aber in den nachsten Monaten 
liber den ganzen Korper ausbreiteten, verschwand ihr bestimmter pa- 
roxysmaler Charakter. Pat. war darauf von Kontraktionen einiger 
Teile des Korpers in wachem Zustand selten frei, obwohl er Tage von 
wechselnder Intensitat der Zuckungen (gute und schlechte Tage) hatte. 
Sechs Monate nach dem Beginn war der ganze Korper betroffen; auch. 
die Stimme zitterte; das Gesicht und das Hals wurden zuletzt und im. 
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geringsten Grade von unten aufwarts betroffen. Im 21. Jahr wurde 
das Diapbragma von Zuckungen befallen, was den Pat. zum Ausstossen 
des Lautes »ahem» bracbte. Zu dieser Zeit fiel es ibm auch schwer zii 
scblucken ; er wurde sehr mager und rausste das Bett buten. Er konnte 
nicbt mebr allein geben, nocb steben. Beim Eintritt der Myoklonie 
borte er ganz auf zu scbreiben. 

Im Jabre 1898, als Pat. 19 Jabre alt war, zeigten sicb klassiscb 
epileptiscbe Anfalle, die immer von einer allmiiblicb wacbsenden In- 
ensitat der myokloniscben Zuckungen angekUndigt waren. 

Ohjektive Unter sue hung. Ungeacbtet einer progressiven psycbi- 
scben Scbwacbe ist jedocb seine Intelligenz immer grosser, als man 
glauben mochte. Pat. ist zufolge der Brombebandlung sowobl von 
der Myoklonie wie von der Epilepsie ganz frei, obgleicb seine Anfalle 
vor Uberbringung ins Spital zweimal in der Wocbe auftraten. 

Ein epileptiscber Anfall, der auftrat, als sicb Pat. unter unserer 
Beobacbtung befand, batte folgenden Verlauf: der Anfall stellte sicb 
gleicb nacb dem Mittagsessen ein. Die myokloniscben Kontraktionen 
waren eine Stunde vor dem Anfall sebr ausgesprocben in dem Pecto- 
ralis major, Biceps, Extensor quadriceps und in den Gesicbtsmuskeln. 
Die Zuckungen verstarkten sicb allmSblicb in ibrer Intensitat, bis der An- 
fall mit einer kurzen toniscben Periode begann, die 20 bis 30 Sekun- 
den dauerte. Die epileptiscbe Konvulsion war in den Teilen am 
merkbarsten, die zuvor am intensivsten von den myokloniscben 
Zuckungen befallen waren. Dem toniscben Stadium folgten wabrend 
einer Periode von zwei Minuten kloniscbe Konvulsionen in Begleitung 
von tiefem Stertor und Coma. Pat. scblief eine Stunde nacb Be- 
endigung des Anfalles und erwacbte dann ganz rubig. Nacb fUnf 
Stunden begannen jedocb die myokloniscben Zuckungen von neuem. 

Sowobl auf die Myoklonie, wie auf die Epilepsie batte damals 
das Brom eine gute Einwirkung ; das Cbloral aber zeigte keinen Effekt. 
Nacbdem Pat. eine Zeit lang gefuttert worden war, batte er um meb- 
rere Pfund zugenommen. Da aber das Scblucken ibm immer scbwerer 
wurde, stellten sicb bald wieder DiarrbOe und Abmagerung ein, und 
Pat. starb endlicb an Erscbopfung und Oedema pulmonis, das von 
dem Status myoclonicus verursacbt war. 

Wabrend mebrerer Tage vor seinem Tode befand sicb Pat. in 
einem Zustand von fast bestandigen kloniscben Zuckungen, einer Art 
von Status myoclonicus. Als am 19. Sept. die Temperatur zu steigen 
begann, borten die myokloniscben Zuckungen auf, und der coma- 
tose Zustand des Status myoclonicus begann. 

Eine Stunde nacb dem Tode wurde die Sektion vorgenommen, 
Uber welcbe Clark & Prout recbt ausfubrlicb bericbten. Makrosko- 
piscb zeigte das Gebirn einen gewissen Grad von Atropbie und 
Anamie. 

Kleine StUcke der Gebirnrinde von der Zona rolandica wie von 
den Frontalwindungen wurden fixiert und in absolutem Alkobol ge- 
hartet. NissL*s Metbode wurde etwas modifiiert angewandt. Scbnitte 
von 7 — 10 Mikrometern in der Dicke wurden gescbnitten und unter- 
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sucht. Ausserdem wurde frisches Gewebe untersucht. Eine histo-patho- 
logische Beschreibung ist beigegeben. 

Um Missverstandnis und allzugrosse Weitlaufigkeit zu vermeiden, 
begnUge ich mich damit, das Resultat, zu welchem Clark & Prout 
gekommen sind, wOrtlich wiederzugeben. Auf Seite 205 und 206 der 
oben citierten Arbeit (38) lesen wir folgendes: 

»As to the microscopical appearances in the cortex, the lite- 
rature contains no record. In one case of our own, however, stu- 
died in this manner, the characteristic lesion of epilepsy in the 
second or so called sensory cell was found. This consists in a 
destruction of the intranuclear network and its replacement by a 
granular substance. As a consequence of this change in the cell 
body abstraction of the nucleolus from the cell occured easily 
and frequently in cutting the section. In addition to epilepsy le- 
sion which we have found and conclusively proven to be present 
in various forms and conditions of epilepsy^), identical cell de- 
struction was found in the large pyramids of the third cortical 
layer. The large chromatic granules of the Betz or motor cells 
of the paracentral lobule were quite as much involved as the chro- 
matic substance in the cells of the smaller type. Chromatolysis 
was extreme over the entire cortex. The general distribution of 
the lesions was striking; chromatolysis, absence of the nuclear 
membrane and the presence of granular and swollen nuclei, in 
every portion of the cortex examined. » 

// ^) is essential to recognise that in these findings we have 
the lesion of epilepsy of the second layer cells, plus a maxivittvi 
intensity of the some form of cell-death in the large pyramidal 
cells of the third layer. Presumably the latter changes underlie 
the myoclonic spasm. The tzvo diseases have a common soil of de- 
generacy, which is expressed in an organic cellular anomaly of the 
second and third layers of the cortex. This anomaly, constituting 
the predisposition, manifests itself at the supererogation of an im- 
mediate excitant in epilepsy and fnyoclonus. However, additional 

') See Proceedings of New- York Neurological Society. Oct., 1900, for details 
of histopathological findings in 18 cases of epilepsy. 
^) Von mir kursiviert. 

Lundhnrg, H. 12 
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evidence of the constancy of the lesion supposed to underlie the 
myoclonus is very important and necessary. If the primary lesion 
is in the cerebral cortex and involves the autonomy and life of sen- 
sory and motor cells in the same death process, lue must infer that 
the excitant is probably a general toxic or autoxic agent, acting in 
a uniform manner upon these particular cells. As before pointed 
out, the soil for the implantation of the association-disease is so re- 
markably degenerative that the intoxication may be slight and tran- 
sient only. It will be, therefore, doubly difficult to detect. ^^ 



Die pathologische Anatomie hat zwar noch keine sicheren 
Anhaltspunkte fiir die Bestimmung des eigentlichen Wesens der 
Krankheit gegeben, obgleich die wenigen Untersuchungen, welche 
gemacht worden sind, manches Interessante darbieten. Clark & 
Prout's Untersuchungen sind namlich von grosser Wichtigkeit, da 
sie gezeigt haben, dass ausgesprochene Veranderungen im Gehirn 
in der sogen. epileptogenen Zone im 2. und 3. Zellenlager der 
Rinde vorgefunden worden sind, was sie sogar als bezeichnend 
fiir die Krankheit betrachten. Das Riickenmark untersuchten 
sie indessen nicht. Fiir kiinftige Forscher wird es notwendig, 
diese Ergebnisse zu verificieren und die histologischen Untersu- 
chungen auf die iibrigen Teile des Nervensystemes auszudehnen 
und ausserdem auch den Muskeln ihre Aufmerksaniiceit zu widmen. 
Zufolge der Beriihrungspunkte, wek:he zwischen der Myoklonie 
und Myotonic existieren, diirfte man erwarten konnen, auch bei 
myoklonischen Patienten in den Muskeln Veranderungen zu finden^). 

Rossi & Gonzalks haben in ihrem F'alle ausgebreitete dege- 
nerative Veranderungen nicht nur in den verschiedenen Teilen des 
centralen Nervensystemes, sondern auch in peripheren Nerven 
angetroffen. Diese Ergebnisse sind indessen nicht ganz zuver- 
lassig, da die Sektion erst 20 Stunden post mortem stattfand. 

Interessante Erfahrungen betreffend die Natur der Myoklonus- 
P2pilepsie hat v. Bkchtkrew in Petersburg gemacht, die hier er- 

') $olche sind, wic ich wahrenpl der Druckteguug diescr Arbeit crtahrcn 
h;ibe, wirklich in einem Fall von Hunt angetroflfen worden (siche S. 170). 
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wahnt zu werden sollen. Bei einem Fall dieser Art, den er zu thera- 
peutischem Zwecke der Trepanation unterwarf — der Fall ist weiter 
hinten (Seite 192) angefiihrt — reizte er namlich die Gehirnrinde 
in der Zona rolandica mittelst Elektrizitat und fand dann, dass 
dieselbe iiberempfindlich war, ausserdem konnte er davon myo- 
klonische Zuckungen auslosen, welche denjenigen vollkommen 
analog waren, die sich sonst bei dem Patienten in der Zeit vor 
dem epileptischen Anfalle zu zeigen pflegten. 

Bechterew schreibt selbst dariiber (Uber operative EingrifFe 
bei Epilepsia choreica ^). D. Zeitschr. f. Nervenheilk. 1902, Bd. 21. 
S. 223) folgendes: »Bei der Priifung der corticalen Erregbarkeit 
ergab sich deutliche Steigerung derselben. Dem Chloroform zum 
Trotz ergab der Strom des gevvohnlichen DUrBoiS-REYMONDschen 
Apparates schon bei 11 und 12 cm. Abstand zwischen sekundarer 
und primarer Spirale bei Reizung der Rinde einen hochgradigen 
motorischen Ausschlag. Bei Reizung der einzelnen Rindencentra 
liessen sich hierSei natiirlich alle entsprechenden Bewegungen an 

den Gliedmassen des Kranken hervorrufen. — Zu betonen 

ist femer, dass bei Reizung der motorischen Rindencentra an dem 
bis dahin voUig ruhigen Kranken in gesteigertem Grade jene 
mannigfaltigen Bewegungen sich einstellten, welche bei ihm vor 
einem epileptischen Anfalle aufzutreten pflegteH. Nach Aufhoren 
der Reizung der Rindencentra liessen diese choreaahnlichen Be- 
wegungen nachi» 

Es scheint demnach sowohl pathologisch-anatomisch, wie 
klinisch experimentell dargethan zu sein, dass Myoklonie (das 
myoklonische Symptom) auf Veranderungen in der Zona rolandica 
der Gehirnrinde beruhen kann. Dies hindert natiirlich nicht, dass 
auch andere Telle des Korpers (des Nervensystemes u. s. w.) in 
einer Krankheit von so schwerer Beschaffenheit wie dieser ange- 
griff en sein konnen. 

Auf Grund der Symptomatologie und der Beziehungen der 

progressiven Myoklonus-Epilepsie zu nahestehenden Krankheiten 

^) V. Bechterfav nennt die Kninkheit so, obgleich der Fall niit andcrn 
Fallen von progressiver Myoklonus-Epilepsie (Unverricht's familiarer Myoklonie) 
voUig iibereinstimmt. 
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will ich versuchen, einige Vermutungen iiber das Wesen derselben 
auszusprechen. 

Nach Verschiedenem zu urteilen, scheint es, als ob die 
Myoklonus-Epilepsie die schwerste Form von Myoklonie sei. Die 
epileptiformen (epileptischen) Anfalle kommen, wenn die Krankheit 
auf der Hohe stelt, als Abschluss von Perioden, in welchen die Mus- 
kelunruhe von einem unbedeutenden Anfange zugenommen hat, bis 
sie nach Tagen und Wochen in und mit dem Anfalle ihren Kul- 
minationspunkt erreicht hat. Durch gewisse therapeutische Mass- 
nahmen gelingt es, die Krankheit zu mildern, wobei zuerst die 
Anfalle verschwinden, wahrend die Zuckungen im allgemeinen 
bloss massiger werden; nur fiir kiirzere Perioden hat man si^ 
ganz zum Aufhoren gebracht. Auch dieser Umstand scheint mir 
dafiir zu sprechen, dass es sich bei diesen Patienten nicht um 
eine von der Myoklonie gut geschiedene und begrenzte Epilepsie 
handelt, sondern dass beide in einem intimen Verhaltnis zu einan- 
der stehen. Bei verschiedenen Vergiftungen existiert etwas Ahn- 
liches: die ersten Reizungssymptome bestehen aus Tremor und 
Zuckungen, spater stossen epileptiforme Anfalle hinzu. 

Bei schweren Fallen von Tetanic geschieht es nicht selten, 
dass sich der Anfall zu einem epileptiformen steigert. 

In jedem ausgebildeten Fall von progressiver Myoklonus- 
Epilepsie findet man, wie bereits betont, eine ausgepragte Periodi- 
citat im Auftreten der Symptome. Diese Periodicitat beruht, wie 
mir scheint, auf einer verschieden auftretenden gesteigerten Reiz- 
barkeit in gewissen Neuronen des centralen Nervensystemes. Die 
Reflexreizbarkeit, die sich in senso- und psychoklonischen Reaktio- 
nen zu erkennen giebt, ist wahrend der guten und schlechten 
Tage in verschieden hohem Grade gesteigert. Der Leitungs- 
widerstand ist, um einen bildlichen Ausdruck zu gebrauchen, 
bedeutend vermindert. Eine sensible Reizung wird nicht nur 
schnell nach den physiologischen Bahnen fortgepflanzt, sondern 
nimmt. ausserdem andere Wege, indem sie gleichsam bald hier, 
bald da zu den motorischen Neuronen iiberspringt (irradiiert), wo 
sie myoklonische Zuckungen auslost. In ahnlicher Weise verhalt 
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es sich mit gewissen Sinneseindriicken und verschiedenen Gemiits- 
bewegungen. 

Es ist moglich, dass der Leitungsvviderstand im Gehirn selbst 
jiusserst gering ist, so dass sensible Reizung und Gemiitsbewegun- 
gen mit Leichtigkeit nach der corticalen motorischen Zone hiniiber- 
laufen, deren Zellen sich in iiberreiztem Zustande befinden, worauf 
Clark & Front's und Bechterew's Erfahrungen hinzudeuten scheinen. 

In einer kleinen interessanten Arbeit (The degeneration of 
the neuron ; deutsch : Vier Vorlesungen aus der allgemeinen Patho- 
logie des Nervensystemes. Wiesbaden. 1902) beschaftigt sich MOTT 
mit der Frage betreffend die Fortleitung von Erregungen 
und den Leitungswiderstand innerhalb des Nervensystemes. Diese 
Mott'schen Auslegungen erscheinen mir von Bedeutung auch 
dann, wenn es gilt, das Wesen der Myoklonus-Epilepsie zu erklaren, 
und darum will ich einiges aus der oben citierten Arbeit (S. 23 
u. 24) hier anfuhren. Er schreibt: 

»Jeder Punkt des centralen Nervensystems ist mindestens in 
physiologischer, wahrscheinlich auch in anatomischer Verbindung 
mit jedem anderen Punkte. Der Widerstand gegen die Ausbreitung 
der Erregung ist veranderlich.» 

»Dass sich ein Reiz iiber das ganze Nervensystem ausbreiten 
kann, kann nicht Wunder nehmen, wenn wir die Lange einiger 
Neura des Projektionssystems in Erwagung ziehen. Die sensiblen 
Neura der hinteren Riickenmarksstrange z. B., welche ihre Ur- 
sprungszellen im ersten Sakralganglion haben, erstrecken sich vom 
Genick bis zur Fusssohle. Es ist daher wahrscheinlich, dass der 
centrale Auslaufer durch zarte KoUateralen Verbindungen mit der 
grauen Substanz des ganzen Riickenmarks eingeht. Dass sich 
Erregungen nicht iiberallhin verbreiten, beruht wahrscheinlich auf 
der biochemischen Stabilitat der Neura. Bei der Vergiftung durch 
Strychnin und Tetanustoxin erzeugt eine ganz lokalisierte periphere 
Reizung allgemeine Muskelkrampfe, bei beiden Vergiftungszustanden 
ist diese Ausbreitung wahrscheinlich Folge einer biochemischen 
Anderung im Protoplasma der spinalen motorischen Neura; durch 
eine solche wird die Reizbarkeit sehr gesteigert, und ein geringer 
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Reiz geniigt, den ini ganzen System der motorischen Neura auf- 
gespeicherten ZiindstofF zur Explosion zu bringen. Bei den 
andern mit Krampfen einhergehenden Neurosen bei Epilepsie und 
Psvchosen bedingt vielleicht eine veranderte Blutbeschaffenheit 
zusammen mit einer vererbten biochemischen Labilitat gewisser 
Neuragruppen die E^xplosibilitat.» 

Wir miissen meiner Ansicht nach annehmen, dass Patienten mit 
progressiver Myoklonus-Epilepsie ein kongenital schwach angelegtes 
Nervensystem haben, das bereits im der Kindheit mehr oder 
weniger funktionsuntiichtig wird. Indes erscheint es unwahrschein- 
lich, dass diese kongenitale Unterwertigkeit des Xenensystemes 
allein hinreichend sein sollte, eine so schwere Krankheit zu 
erzeugen. Es diirfte vielleicht eher anzunehmen sein, dass gewisse 
bestimnite Schadlichkeiten hinzukommen miissen, um diese herbei- 
zufiihren. 

Xun fragt es sich, woher diese supponierten Toxine kommen. 
Eigentlich giebt es nichts, was dafiir spricht, dass solche von 
exogenem Urspning von irgend welcher Bedeutung sind, sondem 
man ist am meisten zu glauben geneigt, dass sie sich im Koqper 
selbst bilden. 

Die Krankheit entsteht meist im Laufe der Jahre, wo sich 
der Th\*mus reduciert. Man konnte sich mosrlicherweise denken, 
dass dieses Organ, solange es in voUer Entwicklung ist, so zu 
sagen, im stande sei, die drohende Krankheitsgefahr abzuwehren 
und zwar entweder durch seine eisjne Thatis^keit oder darum, weil 
es zu einem andern Or«an in funktioneller Beziehunsc steht, das, 
wenn jenes sich immer mehr selbst iiberlassen bleibt, nicht mehr 
veniiai?, das Xer\'ensvstem im Gleichc;:ewicht zu erhalten. 

Schon friiher habe ich, ebenso wie Wagner, den X'erdacht 
auSi>"esprochen, dass die Gl. thyreoidea oder damit associierte 
Or^ane» in irgend welchem Verba: tnis zu dieser Krankheit stehen 
konnte. Ich tand namlich vor mehreren Jahren, dass an dieser 
Krankheit leidende Patienten im fmhen Stadium von tetanie- 
ahnlichen reran: to rmen Krami>ten heim^esucht werden. Tetanic 
wird auf iiute Griinde h:n als eine Autointoxikat: .^nskrankheit aut- 
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gefasst. Dass man experimentell akute oder chronische Tetanie 
durch schvvere Eingriffe auf die Gl. thyreoidea hervorrufen kann, 
hat man lange gewusst. 

Die Forschungen der letzten Jahre scheinen in der Richtung 
zu gehen, dass die Gl. thyreoidea und Gl-ae para thy reoideae 
sehr verschiedene Funktionen haben. Eine totale Exstirpation der 
Gl. thyreoidea (eine Thyreoideainsufficienz) bewirkt Storungen 
chronischer Art (Myxoedem), wahrend eine Insufficienz der Gl-ae 
parathyreoideae akute Reizungssymptome (konvulsive Phanomene) 
hervorruft. Diese konvulsiven Erscheinungen bestehen in Tetanie, 
Myokk)nus-Tetanie oder Myoklonus-Epilepsie und sind oft sehr 
ernster Art. Es wundert mich keineswegs, dass Wagner, welcher 
sich mit hierher gehorigen Fragen beschaftigt hat, von der grossen 
Ahnlichkeit frappiert worden ist, welche zwischen Myoklonie bei 
Menschen und diesen konvulsiven Erscheinungen bei Tieren nach 
schwereren Eingriffen auf die Schilddriisenorgane existiert. 

In einer kiirzlich erschienenen franzosischen Arbeit von Jeande- 
lize (Insufficiance thyroidienne et parathyroidienne. These de Nancy. 
1902) sind die letzten Untersuchuagen auf diesem Gebiete in 
verdienstvoller Weise ervvahnt und bearbeitet worden. Er beschreibt 
unter anderem, gestiitzt auf seine eigenen Untersuchungen und die 
anderer, ausfiihrUch, wie die Tiere sich zeigen, die der Gl-ae 
parathyreoideae beraubt worden sind. Davon sind es besonders 
die Motilitatsstorungen, welche mich interessiert haben, da sie mit 
der Myoklonus-Epilepsie beim Menschen grosse Ahnlichkeit haben, 
obgleich der Verlauf im ersteren Falle viel akuter ist. 

Ich kann es mir nicht versagen, einen Teil der Jeandelize'schen 
Beschreibung wortlich anzufiihren, um die Richtigkeit des Gesagten 
darzuthun. Jeandehze schreibt in der oben citiertern Arbeit 
(Seite 224) folgendes: 

»Systeme nerveux. — Troubles de motilite. — 

Le tableau des phenomenes moteurs consecutifs a la thyro- 
parathyroidectomie rapelle, en tout point, celui que nous avons 
decrit dans la symptomatologie de I'insuffisance parathyroidienne. 

Ce sont des mouvements fibrillaires, des tremblements, qui 
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debutent d'ordinaire par les muscles de la face ou de I'epaule^ 
puis s'etendent au train anterieur, au tronc, a I'abdomen et au 
train posterieur. Aussi I'animal finit-il par ne plus pouvoir rester 
debout et tombe anime d'un tremblement generalise. Ces trem- 
blement, au lieu de s'etendre ainsi a tous le syst^me musculaire, 
peuvent ne se manifester que sur certains groupes de muscles. 
A cote de ces tremblements, il faut citer les convulsions toniques, 
qui ne tardent pas a apparaitre; trismus, opisthotonos, rigidite 
des membres limitee parfois aux membres posterierus; c'est un 
veritable tetanos. D'autres fois ce sont des mouvements cloniques> 
et tous les membres sont animes des convulsions epiliptiformes. 

Un caractere constant de tous ces troubles moteurs, c'est 
d'etre intermittents, comme d'ailleurs beaucoup des manifestations 
morbides de la maladie. 

Gley (Arch, de physiologie, 1892, p. 84) a analyse le pre- 
mier les phenomenes convulsifs au moyen dun graphique. »Au 
debut», dit-il, »ce ne sont que des fremissements musculaires, limites 
meme aux masseters et aux temporaux; tres rapidement, en quel- 
ques heures, tous les muscles sont pris de la meme fagon. Ces 
fremissements augmentent bientot d'intensite et on observe des series 
de secousses dans tous les muscles et qui se produisent a intervalles 
a peu pres reguliers, Cet etat persiste quelque fois un jour ou deux, 
avant que survienne une grande attaque, ou bien, apres de telles atta- 
ques, pent reparaitre. Par moment, la frequence de ces secousses 
augmente considerablement et, dans ce cas, on peut noter une 
legere tendance au fusionnement .... Quand arrive une attaque, 
ces contractions deviennent extremement violentes et nombreuses; 
I'animal est agite de mouvements cloniques generalises, puis vient 
une phase tetanique, qui peut, d'ailleurs, manquer dans quelques 
attaques.» 

Les convulsions sont-elles sous la dependance d'excitations 
exterieures } 

D'apres SCHIFF (Revue med. de la Suisse Romande 1884), 
ses chiefts ressemblaient aux chiens strychninises avec cette 
difference cependant qu'une excitation quelconque n'influengait 
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en rien les convulsions. Sanquirico et Canalis (Archivio per 
le science mediche, 1884, p. 215) sont du meme avis pour les 
phenomenes tetaniques; ils admettent cependant que les con- 
vulsions cloniques peuvent se manifester sous une influence ex- 
terieure. Al.BERTONi et TizzONi (Archivio per le science me- 
diche, 1886, p. 45) constatent que tous les stimulants externes 
aggravent ou meme font naitre les contractions musculaires. 
Gley (Arch, de physiologic, 1892 p. 82 et p. 756 (en note)), 
Sgobbo et Lamari (Riv. clin. e terapeut, 1892, XIV, N:o 8.) 
remarquent que I'emploi de la sonde oesophagienne pour nourrir 
les animaux qui ne prennent plus d'aliments, augmente les crises 
convulsives. Verstr^ten et Vanderlinden (Bull, de I'Acad. 
royale de med. de Belgique, 1894) notent plusieurs fois ce fait que 
les mouvements convulsifs surviennent quand »on excite I'animal ou 
quand on le force a faire un mouvement» (chien II), en »rexcitant 
a courir» (chien VI), »a la suite d'un mouvement force* (chien 
IlP^^), »a I'occassion d'un effbrt» (chat II), »apres avoir bu» (chien 
IV).» 

Aus dieser Beschreibung geht hervor, dass nach Para- 
thyreoidektomie (oder Thyreoidektomie + Parathyreoidektomie) bei 
Tieren akute, schwere, oft mit Tremor und fibrillaren Zuckungen 
beginnende und zu Muskelzuckungen iibergehende schwere Motilitats- 
storungen entstehen, welche zuerst einzelne Muskeln befallen, dann 
mehr und mehr generell werden, bis sich ein epileptiformer oder 
tetanischer Anfall einstellt, der fiir eine kiirzere Zeit eine rela- 
tive Ruhe bringt. Dies wiederholt sich immer wieder und hat 
meist einen ungiinstigen Ausgang. Ausserdem geht mit aller 
Deutlichkeit hervor, dass diese konvulsiven Erscheinungen (Muskel- 
zuckungen) durch mechanische Reizung oder andere Manipulatio- 
nen mit den Tieren vermehrt oder hervorgerufen werden konnen. 
Dieselben zeigen mit anderen Worten eine akute Myoklonus- 
Epilepsie oder Myoklonus-Tetanie, die in verschiedenen Fallen 
verschieden ausgesprochen sind. 

Es ist nicht * zu leugnen, dass zwischen diesem Zustande 
und der progressiven Myoklonus-Epilepsie bei dem Menschen 



i88 

grosse Ubereinstimmung herrscht, obschon diese Krankheit chro- 
nischer Art ist. Die ervvahnte Krankheit schreitet unaufhorlich 
fort; die myoklonischen Phanomene sind an gewissen Tagen un- 
bedeutend, alsdann nehmen sie an Intensitat und Ausbreitung 
zu, bis sich ein epileptiformer Anfall eingestellt hat, wo wieder 
relative Ruhe eintritt. Daneben ist es fiir diese Krankheit charak- 
teristisch, dass myoklonische Zuckungen durch sensiblen Reiz hervor- 
gerufen werden konnen (es existiert eine senso-klonische Reaktion). 

Da nun der Sachverhalt derartig ist, liegt wohl eine gewisse 
Berechtigung in dem Verdachte, dass die Myoklonus-Epilepsie 
beim Menschen auf einer allmahlich hervortretenden (relativen) 
Parathyreoideainsufficienz beruhen kann, eine Annahme die veilleicht 
eine Stiitze findet, wenn man bedenkt, dass es bereits mehrfach 
von sachkundiger Seite ausgesprochen worden ist, dass verschie- 
dene Krampfkrankheiten wie Tetanie, Epilepsie und Eklampsie 
in gewissen Fallen zu den Gl — x parathyreoideae in einer ge- 
wissen Beziehung stehen, was iibrigens auch Jeandelize betont. 

Wir wissen, dass die Gl. thyreoidea bei der Geburt nicht 
so ganz selten fehlt, oder nur unbedeutend entwickelt (insufficient) 
ist, und dass dies sehr wesentliche Storungen im Organismus 
verursacht. Den Gl — ae parathyreoideae hat man wegen ihrer 
unbedeutenden Grosse weit weniger Aufmerksamkeit gewidmet. Es 
ist indes moglich, dass auch sie eine wichtige Funktion auszufiihren 
haben, was bereits viele Forscher glauben. Ist dies der Fall, was 
durch kiinftige Forschungen vollig darzuthun ist, so kann man 
sich wohl denken, dass schwere Storungen entstehen miissen, 
wenn diese kleinen Driisenorgane unbedeutend entwickelt sind, so 
dass sie friihzeitig und aus geringen Veranlassungen mehr oder 
weniger insufficient werden. In solchem Falle miisste man 
Reizungsphanomene mehr chronischer Art erwarten, iiberein- 
stimmend mit der Myoklonus-Epilepsie, so wie wir sie gefunden 
und beschrieben haben. 

Um Klarheit hierin zu erhalten, ware es geboten, organo- 
therapeutische Versuche mit Parathyreoideatabletten oder mit den 
Driisen selbst zu machen. Bei kiinftigen Sektionen hierher- 
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gehoriger Falle ist die Aufmerksamkeit audi auf diese Organe 
zu richten. 

Ausserdem ist es nicht unvvahrscheinlich, dass fortgesetzte 
Tierexperimente, welche die Bedeutung derjenigen Driisen im 
Organismus darthun soUen, die eine sogen. innere Sekretion haben, 
mehr Licht iiber die Myoklonus-Epilepsie und dieser nahestehende 
Krankheiten werfen werden, deren innerstes Wesen jetzt noch in 
Dunkel gehiillt ist. 



Therapie. 

Die Behandlung ist bisher im grossen und ganzen recht 
machtlos gewesen, trotzdem eine Menge von Mitteln und Kuren 
versucht wurde. In der Litteratur existiert kein Fall, wo radikale 
Heilung erreicht worden ist. 

Indes giebt es Moglichkeiten, die Krankheit zu mildern und zu 
dampfen. Die Kranken sind soviel als moglich vor Irritamenten zu 
schiitzen. Sie diirfen nicht im eignen Heim gepflegt werden, weil es 
sich gezeigt hat, dass die Verwandten selten die notige Geduld mit so 
leicht gereizten Kranken haben. Die beste Pflege diirfte ihnen in gut 
eingerichteten Asylen mit geschultem Warterpersonal zu teil werden 
konnen. Dort miissen sie soviel als moglich vor Gemiitsbewegungen 
wie vor feuchter, kalter Luft geschiitzt werden. Milchspeisen miissen 
ein Hauptbestandteil ihrer Nahrung sein. An unruhigen Tagen 
ist darauf zu sehen, dass sie geniigend Nahrung bekommen. We- 
gen der Schwierigkeit zu schlucken wird es ihnen dann fast un- 
moglich, iiberhaupt Nahrung hinunter zu bekommen. Ausserdem 
kommen die Speisen dann leicht in die Luftrohre und weiter in 
die Lungen, wodurch diese der Gefahr von Broncho-Pneumonie 
ausgesetzt werden. Zur Abstellung und Verminderung dieser Nach- 
teile sind die Kranken an unruhigen Tagen mittels Sondenfutterung 
zu ernahren. Dies ist indes nicht immer so leicht, da die Reflex- 
reizbarkeit dann bedeutend gesteigert ist. Bei den Versuchen, die 
Sonde hinunterzufiihren, werden nahmlich haufige, anhaltende Mus- 
kelzuckungen nicht nur im Gesicht und Schlund, sondern auch in 
den andern Teilen des Korpers ausgelost; man kann sogar epi- 
leptiforme Anfalle hervorrufen. 

Es erscheint mir daher notwendig, den Patienten vor jeder 
Fiitterung ein Mittel einzugeben, welches diese gesteigerte Reflex- 
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reizbarkeit herabsetzt und die Muskelunruhe dampft. Eine in die- 
ser Beziehung frappante Wirkung hat erwiesenermassen Alkohol 
in massiger Menge, desgleichen starker Kaffee, Brompraparate 
und Chloralhydrat. 

Die Verwandten einer meiner Patientinnen haben angegeben, 
dass Aderlasse beruhigend gewirkt haben. Dies halte ich nicht 
fiir so unglaubHch, da ich geneigt bin, der Autointoxikations- 
hypothese beizutreten. In schweren Fallen diirfte es ratsam sein, 
dahingehende Versuche zu machen, wenn die Muskelunruhe am 
grossten ist, und diesen Eingriff mit subkutanen Kochsalzinfusionen 
zu kombinieren. Clark & Prout, welche gleich falls auf die 
Autointoxikationshypothese halten, befiirworten ebenfalls »Hypo- 
dermoclysis» oder »Enteroclysis» von Kochsalzlosungen. 

In mehreren Fallen haben sich warme Bader vorteilhaft er- 
wiesen. 

Medikamentose Behandlung hat einigermassen gute Resul- 
tate gegeben. In erster Linie stehen Bromsalze, welche, in grossen 
Dosen (8 — 20 g. taglich) gegeben, fiir eine kiirzere Zeit An- 
falle vvie Zuckungen fast vollstandig unterdriicken konnen. In 
mittelgrossen, langere Zeit verabreichten Dosen (4 — 6 g tag- 
lich) wirken dieselben dampfend und lindernd. Auch Chloral- 
hydrat hat eine entschieden dampfende Wirkung. Dieses letztere 
Mittel kann indes grosse Gefahren bringen, wenn es im eignen 
Heim gepflegten Patienten gegeben wird. Es ist namlich mehr- 
fach geschehen, dass chronische oder akute Chloralintoxikation 
eingetreten ist. Haben die Kranken einmal an dieser Medizin Ge- 
schmack gefunden, so suchen sie sich namlich solche zu verschaf- 
fen und sind mit den Dosen nicht so genau. Werden die Patien- 
ten dagegen im Krankenhaus oder Asyl behandelt, diirfte man 
durch massige, vorsichtige Benutzung dieses Mittels allein oder 
noch besser in Verbindung mit kleineren Dosen Bromsalz recht 
gute Resultate erzielen konnen. An unruhigen Tagen sind beide 
Mittel anzuwenden, Chloral wird zur Nacht gegeben, um bessere 
Ruhe zu bewirken ; an ruhigeren Tagen werden nur Bromsalze 
verabreicht. 
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Bresler hat nicht ohne Erfolg Flechsig's Opiumbromkur 
versucht. 

Viele Patienten haben sehr starkes Verlangen nach Alkoho* 
lica gezeigt, welche in kleineren Mengen dampfend, in grosseren 
dagegen verschlimmernd wirken. Dieses Mittel ist daher mit 
grosser Vorsicht anzuwenden. 

Schadliche oder unvorteilhafte Wirkungen haben folgende 
versuchte Mittel, namlich Morphium, Duboisin, Hyoscin wie 
Atropin. 

Mit Organo-Therapie sind nur in geringer Ausdehnung Ver- 
suche angestellt worden. In zwei Fallen habe ich einige Zeit 
lang, jedoch ohne giinstiges Resultat, (englische) Thyreoideatablet- 
ten angewandt. Indes erscheint es mir wiinschenswert, dass wei- 
tere Versuche damit gemacht werden. Ausserdem ware es nicht 
ohne Interesse, Thymustabletten oder Parathyreoidinbehandlung zu 
versuchen. 

V. Bechterew ist unlangst fiir operative Behandlung warm 
eingetreten, die er in einem Fall versucht hat. Seine Verfahrungs- 
weise ist die folgende: 

ErofFnung der Schadeldecken im Gebiete der Centralwind- 
ungen, Entfernung der Dura mater und Bildung eines grossen 
Fensters im Schadel zum Zwecke der Beseitigung iibermassigen 
Hirndrucks bei Kongestionen zum Cerebrum, daneben Entfernung 
von kleineren Bezirken der Rinde im Gebiete der Centralwindungen, 
mit der Absicht die Erregbarkeit der Centren herabzusetzen, ohne 
jedoch dauernde Gliedmassenlahmung zu erzeugen. 

Bevor ich mich iiber diese Behandlungsmethode aussere, will 
ich iiber v. Bechterew's Fall unter genauer Angabe des Operations- 
verfahrens und des Resultates berichten. 

Fall 28. 

(v. Bechterew: Ueber Epilepsia choreica. D. Zeitschr. f. Nervenheilk. Bd. XII. 1898.) 
( — — : Ueber operative Eingriffe bei Epilepsia choreica. D. Zeitschr. f. 

Nervenheilk. Bd. XXI. 1906.) 

X,, 21 Jahre alt, Backer. 

Anamnese. Der Vater treibt durch mehr als 20 Jahre fast un- 
unterbrochen starken Alkoholmissbrauch, ist reizbar und aufbrausend. 
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2 Geschwister im Kindesalter gestorben. Eine Uberlebende 17-jahrige 
Schwester ist stets gesund gewesen. 

Von stattgehabten Kinderkrankheiten ist dem Pat. nichts bekannt. 
Nach Angabe der Mutter sollen nachtliche epileptische Anf^Ue schon 
in der Kindheit vorgekommen sein, aber so selten, dass sie keinerlei 
Besorgnis einflosst^i. Im Alter von c. 13 Jahren wurden zum ersten 
Mai Zuckungen in den Handen und alsbald auch im Rumpfe beobach- 
tet. Ein Jahr spater wiirde, als Pat. draussen in der Sonnenhitze ge- 
schlafen hatte, ein epileptischer Anfall beobachtet. 

In immer kUrzeren Intervallen wiederholten sich sodann die An- 
falle; in den letzten Jahren fast allwochentlich und zwar meist im 
Schlafe. 

Mit der Zeit verbreiteten sich die Zuckungen Uber immer ausge- 
dehntere KOrpergebiete. AnfangUch auf die Hande beschrankt, tratea 
sie spaterhin an den unteren Extremitaten, dann am Gesicht, schliess- 
lich am ganzen Korper auf. Die Muskelimruhe ist vor den Anfallen 
am meisten ausgepragt. — In seiner Lebensweise hat sich Pat. mass- 
voll verhalten. 

Status prcBsens. (1898). 

Die Sprache zu Zeiten abgebrochen. Die Unterbrechungen fal- 
len mit Zuckungen in anderen Korperteilen zusammen. Der Gang 
bisweilen normal, zu Zeiten treten Krampfe und Zuckungen in den 
Beinen auf, und dann fallt der Kranke wie geknickt zu Boden. 
Die passive Bevveglichkeit ist normal. Der Muskeltonus etwas er- 
hoht. Leichtes Zittern der gestreckten Finger. Zuckungen sind Uber 
den ganzen Korper verbreitet. Sie treten ohne Pausen, ruckweise^ 
unabhangig vom Willen auf, erscheinen von unregelmassigem blitzarti- 
gen Charakter und nahmen bei willkUrlichen Bewegungen und see- 
lischen Erregungen derart zu, dass der Kranke im Gehen, Sitzen und 
Stehen erheblich behindert ist. — Hautreflexe erhoht. Auch die 
Sehnenreflexe deutlich verstarkt. — Dermatographismus. Sensibilitat 
normal. 

Nachtrag (im Jahre 1900). 

Der Zustand des Kranken wahrend der letzten Zeit ausserte sich. 
in Auftreten Uberaus hochgradiger krampfahnlicher Zuckungen in ver- 
schiedenen Korperteilen, die vor dem Einsetzen des epileptischen An- 
falles sich allmahlich steigerten, dass der Kranke, da er haufig und 
ganz plotzlich hinstUrzte und dabei Verletzungen erlitt, das Vermdgea 
der Fortbewegung fast vcillig verlor. Mit dem Einsetzen der epilep- 
tischen Anfalle horten jene Zuckungen sofort ganzlich auf, oder liessen 
doch erheblich nach. Im grossen und ganzen traten die Krankheits- 
erscheinungen in der let«ten Zeit noch lebhafter auf als vorher, wes- 
halb der Kranke, den sein Zustand ausserst beunruhigte, entschieden 
und um jeden Preis zu einem operativen Ringriffe hindrangte. 

Da nun keinerlei Hoffnung auf Besserung des Krankheitszustan" 

des mittels der gewohnlichen therapeutischen Massnahmen gehegt werden 

konnte, so nfurde beschlossen, den Kranken einer Operation zu unterwer- 

fen, Wir entschieden uns fur Eroffnung der Schddeldecken im Gebiete 

des Centralwindtengen, Entfernung der Dura mater und Bildung eines 
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grossen Fensters im Schddel zum Zwecke der Beseitigung iihertnassigen 
Hirndrucks bei Kongestionen zum Cerebrum, Daneben schlug ich 7wr, 
im Gebieie der Ceniralwindungen kleinere Bezirke der Rinde zu entfer- 
7ien mit der Absicht, die Erregbarkeit der Centren herabzuseizten, oluie 
jedoch dauernde Gliedmassenldhnung zu erzeuge?i. Nach solchem Plane 
wurde am j, Mdrz igoo von einem Fachchirurg, Herrn Dr, JFre- 
den, zur Operation an der rechten Hemisphdre tin seres Kranken ge- 
schritten. 

Nach voile n deter Chloroformnarkose wurde im Gebiete der rechten 
Roland' schen Furche ein dreieckiger Hautlappen gebildet, dessen Basis 
gegen die PJleilnaht gerichtet war, Sodann wurde in entsprechender 
Weise aus dem darunterliegenden Schddeldachc ein Knochendreieck her- 
ausgesdgt, die Dura fnater an alien Seiten des Dreiecks umschnitten 
und vollstdndig enifernt. Nach Fortnahme der harten Hirnhaut sah 
man vor sich die Oberfldche der Gehirnrinde, entsprechend dem unteren 
Ahschnitte der hinteren Centralwindung . ferner die Rinde des grosseren 
Teiles der vorderen Centralwindung, des hinteren Abschnittes der zwei- 
ten und eines Teiles der ersten Hirnwindung, Es war dabei zu kon- 
statieren, dass eine hochgradige Verdickung der Schddelwand bis zu i 
cm, vor lag; die Dura erschien vollig rein, aber etwas verdickt. Die 
Pia war durchsichtig, aber hochgradig odematos und hyper d mi sch. Bei 
der Priifung der corticalen Erregbarkeit ergab sich deutliche Steigeruug 
derselben. Dem Chloroform zum Trotz ergab der Strom des geivohn- 
lichen Du-Bois-Reymond^schen Apparates schon bei 11 und 12 cm. Ab- 
stand zwischen sekunddrer und primdrer Spirale bei Reizung der Rinde 
einen hochgradigen ?notorischen Ausschlag. Bei Reizung der einzelnen 
Rindencentra liessen sich hierbei natiirlich alle entsprechenden Bewcgungen 
an den Gliedmassen des Kranken hervorrufen. So erhielt man bei Rei- 
zung des hinteren Abschnittes der zweiten Stir nwin dung von verschiede- 
nen Punkten aus Bewegungen der Augdpfel und des Kopfes nach der 
entgegengesetzten Seite, Von der vorderen Centralwindung iiber dem 
Knie der Roland" schen Furche erhielt man Bewegungen des Armes und 
der Finger (ganz wie im Beginne eines Anfalles, erkldrte der bei Be- 
wusstsein befindliche Kranke), bei Reizung oberhalb des Gebiete s der vor- 
deren Extremitdt, also in der Richtung zur Medianspalte des Gehirns 
Kontraktionen der Rumpf- und Halsmuskulatur. Von der Gegend des 
hinteren Abschnittes der zweiten Stirnwindung aus konnten Inspirations- 
bewegungeji erzielt werden, 

Nach der Operation war en deutliche Pare seer scheinungen bei dem 
Kranken nicht wahrnehmbar^ die Krdmpfe an den linkseitigen Extremi- 
tdten haben dagegen auffallend nachgelassen. Bald nach der Operation, 
nach Aussetzen des Chloroforms^ bekam der Kranke einen epileptischen 
Anfall, der hochst wahrscheinlich mit dem Operationsverlauf selbst im 
Zusammcnhange stand: am 11, und 15, Mdrz wiederholte sich der An- 
fall, ist aber seitdem nicht wiedergekehrt. 

Der weitere Verlauf war uberaus gunstig. Keinerlei Temperatur- 
steigerungen wurden beobachtet, die Wunde heilte per primam. 

Die Wirkung der Operation dusserte sich in volligem Aufharen 
der Krdmpfe in der ganzen linken Korperhdlfte und nur im Antlitze, 
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rechts somwhl wie links, iv.aren hin und wieder noch schwache Zuckun- 
gen zu bemerken. Hhigegen an/ dcr rechtcn Scitc bestanden die Krd7npfe 
Jort, jedoch in rnerklich abgescliwdchteni Grade. Nur, wenn etiaas den 
Kranken ai/fregte, traten sie in Erscheimtng, aber weitaus schwiicher, 
als vor/ier. Links dagegen stellten sich auch im Znsiande der Erj-e- 
gung keinerlei Krdmpfe ein. 

Paretische Erscheinungen waren, wie erwdhnt, bei dem Kranken 
nirgends zu bemerken, nur am Zeigejinger der rechteii Hand war ein 
Gefiihl von Veriaiibung vorhanden. 

Objektiv erwies sich die Tast- und Schmerzempfindlichkeit am /in- 
ken Arm als herabgesetzt, am iibrigen Korper war die Sensibilitdt nor- 
mal. Die Beweglichkeit des linken Armes nicht rnerklich gestort. Kraft 
der linken Hand am MathietC schen Dynamoineter no, an der rechten 
Hand lOO. 

Die Sehnenreflexe erwiesen sich unmittelbar nach der Operation 
linkerseits deidlich erhoht, wdhrend der gastrische und epigastrische Re- 
flex keine Unterschiede zwischen rechts und links darboten 

Im ganzen war der Kranke nach der Operation mit seinem Zu- 
stande dusserst zufrieden. Um jedoch der Wirkung des ersten Ein- 
griffes moglichst Zeit zu lassen, ward die Vornahme der zweitcn Ope- 
ration an der rechten Kopfhdlfte auf den 22. April des gleichen Jahres 
verschoben. 

Wir gi/zgen bei diesem zweiten Eifjgriffe nach der gleichen Afe- 
thode vor, wie sie vorher schon beschrieben ivurde. Nach Umschreibum^ 
eines Dreieckes entsprechend den beiden Centrahvindungen wurdc mit der 
Zange eine Knochenplatte von 8 cm. Ldnge herausgeschnitten, wobei der 
mediane Rand 5 cm, die beiden Seiten y ^ 'i c?n. Ldnge auf wiesen. Nach 
Eroffnung der Schddelhohle erwies sich die harte Hirnhaut etivas ver- 
dickty die Fia triibe, stark odematos und hyperdmisch. In der Ndhe 
des Processus falciformis war sie mit Pacchioni'schen Granulationen 
bedeckt und mit der Dura verivachsen. Die Dicke des herausgesdgten 
Knochensiilckes betrug 4 — 10 mm. 

Auch dieses Mai loste die Reizung der Rinde hochgradige chorea- 
iihnliche B ewe gun gen der contralateral en Korper hdlfte aus, weshalb von 
einer weiteren Reizung abgesehen und zur Entfernung der Hirnrinde 
geschritten werden musste. Wie im ersten Fall wurden von der vorde- 
ren und hinteren Centrahvindung mit Hilfe des scharfen Loffels je drei 
kleine Stiickchen abgetragen und zivar je eines vom Armcentrum beider 
Windungen dicht iiber dem Knie des Sulcus centralis und etwa i cm 
vberhalb und unterhalb davon je zwei iveitere Stiickchen. 

Dieser zweite Eingriff ivar in Bezug auf die Krdmpft von gleich 
giinstigem Erfolge wie der erste. Weder rechts, 7ioch links traten wei- 
tere Krdmpfe auf, waren vielmehr vollstdndig geschnmnden. Nur ganz 
im Beginji nach der Operation konnten hin und wieder sehr minime 
und vereinzelte Zuckunge?i an der linken Korperhdlfte bemerkt werden, 
aber auch diese horten sehr bald gdnzlich auf. 

Im iibrigen wdre zu bemerken, dass die rechte Hand nach der 
Operation nicht ganz fest zur Faust geballt luerden konnte, und zwar 
betraf die Schivdche vor allem die drei ?nittleren, ^veiiiger den kleinen 
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Finger, An Bein und Gesicht sind motorische Storungen nirgends wahr- 
nehmbar. Die Untersuchung der Sensibilitdt ergiebt merkliche Ab- 
schicnichungen der Schmerzempfindlichkeit des 2., j. und 4., in geringe- 
rem Grade des kleinen Fingers und zwar voriviegend im Gebiete der 
beiden Endphalangen. Die Tastempfindlichkeit ist an den genannten 
Teilen der Finger gdnzlich aufgehoben, ebenso die Haarsensibilitdty zum 
mindesten ist letztere auf der Riickseite der beiden Endphalangen der 
kleinen Finger als deutlich herabgesetzt zu bezeichnen. Aufgehoben ist 
audi das MuskelgefUhl der Gelenke, denn passive Flexion der Finger 
7cnrd von dem Kranken nicht richtig bestimmt. 

Has das LokalisationsgefUhl betriffi, so besteht auch hier cine er- 
kennbare Siorung, sofern der Kranke bei einem Stick wohl Schnurz em- 
pjindety aber den Ort der Reizung unrichtig angiebt. Deutlich alteriert 
erweist sich ferner das stereognostische Gefuhl, denn der Kranke ver- 
mag mit den Finger n der linken Hand einen dreieckigen Schliissel nicht 
zu unterscheideuy wdhrend diese Unterscheidung ihm mit Hilfe der rech- 
ten Hand sehr wohl gelingt. Die genauere Untersuchung ergab ferner 
auch an der rechten Rump/ half te eine geivisse Abstumpfung der Sensi- 
bilitdt. Ini iibrigen ist zu erwdhnen Reschleunigung des vollen Pulsus 
bei je no in der Minute trotz normaler Korpertemperatur. 

Anfdnglich war das Allgemeinbefinden des Kranken ausserordent- 
lich hefriedigeud. Leider aber zeigten sich am vierten Tage in der Um- 
gebung der llunde Anzeichen von Rrysipel, die Temper atur ging se- 
dan n in die Hoke, der Kranke ii)urde sopor os, und im Zustande von 
tie/cm Coma trat acht 7\igc nach der Operation, am jo. ApriL Exi- 
tus let alls cin. 

Die EingrifFe, welche V. Bechtkrew bei seinem Patienten (mit 
dessen Einverstandnis) vorgenommen, sind zwar hochst bedeutend ; 
doch da es sich um ein so schvveres und fiir alle andere The- 
rapie unerreichbares Leiden handelt, so haben dieselben ihre voile 
Berechtigung. l^^s ist indcs doch zu bedauern, dass man zufolge 
des hastigen Todes des Patienten (durch Wundinfektion) nicht im 
stande ist, den Wert der Methode zu beurteilen. Kls scheint aber, 
als ob man durch vorsichtige Operation nach V. Bechterew's An- 
weisung fiir eine Zeit wenigstens die Muskelunruhe ganz wesent- 
lich dampfen konnte, ohne darum gravere Motilitatsstorungen an- 
derer Art (Paresen oder Paralysen) hervorzurufen. Indes ist es 
noch nicht entschieden, ob das Resultat sich in der Lange ebenso 
giinstig gezeigt hatte. Es ist moglich, dass die Muskelunruhe 
nach einer gewissen Zeit wieder begonnen haben wiirde. 

Dem Operationsresultate nach zu urteilen, scheint es, als ob 
die Lasion der Hirnrinde das zvveite Mai bedeutender gewesen 
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ware, da bald danach markierte Storungen in der Sensibilitat wie 
der Motilitat in gewissen Teilen der entsprechenden Korperhalfte 
entstanden waren. 

Es scheint also eine recht schwere Sache zu sein, auf 
diesem Wege durchaus befriedigende Resultate zu erreichen. La- 
diert man zu viel, so riskiert man, Paresen, Paralysen oder mog- 
licherweise Kontrakturen zu erhalten, ohne dass man trotzdem 
sicher sein kann, dass nicht nach einiger Zeit wieder myokloni- 
sche Phanomene in dem einen oder anderen Teil des Korpers er- 
scheinen. 

Trotzdem werden in Zukunft jedenfalls neue Versuche nach 
V. Bechterew's Methode gemacht werden, und es ist moglich, dass 
sich auf diesem Wege manches gewinnen lasst, selbst wenn auch 
dadurch nicht von radikaler Heilung die Rede sein kann. 
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